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VORWORT 


Wir freuen uns, nun die 5. Auflage präsentieren zu 
können. In diese Auflage wurden zwei Kapitel hin- 
zugefügt, ein Therapiekapitel und ein Abschnitt 
über frühe Verhaltensstörungen. Damit hat der 
Begriff Entwicklungsneurologie eine gewisse sta- 
bile Struktur erfahren, die sich letztendlich in der 
Praxis bewähren muss. 

Überarbeitet wurden vor allem die neurobiolo- 
gischen Grundlagen. Die anderen Kapitel wurden 
durchgesehen, korrigiert und um relevante Befun- 
de ergänzt. Die wesentlichen Inhalte des Buches 
sind auch nicht direkt abhängig von den naturwis- 
senschaftlichen Fortschritten. Es geht vielmehr um 
ein bestimmtes Verständnis von Entwicklung ei- 
nerseits und um die grundsätzliche, klinische An- 
näherung an neuropädiatrische Symptome ande- 
rerseits. In Teilen wurde auch darauf verzichtet, 
das Literaturverzeichnis auf den - bei Drucklegung 


- neuesten Stand zu bringen, man wird heutzutage 
eher tagesaktuell im Internet bzw. über entspre- 
chende Datenbanken suchen. 

Wir freuen uns, Renate Berger als Mitarbeiterin 
gewonnen zu haben. Sie ist seit Jahrzehnten den 
Autoren eng verbunden. Markus Wolff blieb dem 
Autorenteam erhalten. Besonderer Dank gilt Ma- 
nuela Baumgartner für die konstruktiven Ergän- 
zungs- und Korrekturvorschläge im zweiten, kli- 
nischen Teil. 

Wir hoffen, dass die Leserinnen und Leser von 
einem vertieften Verständnis von Entwicklung 
und von neuropädiatrischer Diagnostik bzw. The- 
rapie profitieren - und Anregungen und Ermunte- 
rungen finden, selbst zu denken und zu agieren. 


Tübingen im September 2016, 
Richard Michaelis und Gerhard W. Niemann 


Wir haben bis in die letzten Monate an diesem Projekt gearbeitet. Ich bin glücklich, 
dass wir die Zeit, den Austausch, die Nähe hatten. Und ich bin unendlich traurig, 
dass die Zusammenarbeit und Freundschaft zu Ende sind. 


Sein Charisma, seine Feinheit im Umgang mit den Menschen und im Zugang 
zu den Themen, seine empathische Bezogenheit, Offenheit und Verletzlichkeit, 


sein Reichtum in der Inspiration - sie fehlen. 


Gerhard W. Niemann, im Januar 2017 
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Aufmerksamkeitsdefizit- und 
Hyperaktivitätssyndrom 
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Optikusatrophie 

akustisch evoziertes Hirnstamm- 
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amyothrophe Lateralsklerose 
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Brain-derived neurotrophic Factor 
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Congenital Disorders of Glycosyla- 
tion 

Carbohydrate deficient Transferrin, 
Desialotransferrin 

Causes-and Effects-of-Change- 
Modell 

Comparative genomic Hybridization 
Chromosom 

chronisch inflammatorische demye- 
linisierende Polyneuropathie 
Constraint induced Movement 
Therapy 

Cytomegalie-Virus 

Canadian Occupational Performance 
Measure 


CP 
CPG 
CPAP 
CSWS 


DES 
EBOSS 


EBV 
ECHO 


EEG 
EIFMS 


EIf2B 


EOCA 
ERG 
ESS-K 
ET 6-6 


EVU 
FISH 
FLAIR 


FLS 
fMRT 


FRAKIS 


GA 
GABA 
GAN 
GBS 
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GenDG 
GES 
GFAP 
GHB 
GLDC 
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HD 
HEADD 


HHE- 
Syndrom 


Zerebralparesen 

Central Pattern Generators 
Continuous positive Airway Pressure 
Epilepsie mit kontinuierlichen Spike 
Waves im Schlaf 

diagnostische Einschätzskalen 
Early-onset benign Childhood occipi- 
tal Seizure susceptibility Syndrom 
Epstein-Barr-Virus 

Enteric cytopathogenic human 
Orphan (Viruses) 
Elektroenzephalogramm 

Epilepsy of infancy with focal 
Migration Seizures 

Epsilon Subunit of eukaryotic 
Initiation Factor2B 

Early-onset cerebellar Ataxias 
Elektroretinogramm 
Epsworth-Sleepiness-Skala 
Entwicklungstest 6 Monate bis 

6 Jahre 

erweiterte Vorsorgeuntersuchung 
Fluoreszenz-in-situ-Hybridisierung 
Fluid attenuated Inversion Recovery, 
Fluid Attenuation Sequence 

frühe Lernstörungen 

funktionelle Magnetresonanz- 
tomografie 

Fragebogen zur Erfassung der früh- 
kindlichen Sprachentwicklung 
Gestationsalter 
Y-Aminobuttersäure + 

Giant axonal Neuropathy 
Guillain-Barr&-Syndrom 
GTP-Cyclohydroxylase 1-Gen 
(GTPCHI-Gen) 
Gen-Diagnostik-Gesetz 

Griffiths Entwicklungsdaten 
Glial-fibrillary-acidic-Protein 
Gamma-Hydroxy-Butyrat 

Glycine Dehydrogenase 
(decarboxylating) 

generalisierte tonisch-klonische 
Anfälle 

Chorea Huntington 

Hypotonie, Epilepsie, Autismus, 
Developmental Delay 
Hemikonvulsions-Hemiplegie- 
Epilepsie-Syndrom 
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MEP 
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MSUD 
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NBIA 
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OAE 
OPCA 
OSAHS 


PANDAS 
PKAN 


PKU 
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hereditäre motorisch-sensible 
Neuropathie 

hereditäre spastische Paraparese 
Idiopathic Basal Ganglia Calcification 
Isthmusstenose der Aorta 
Kaufman Assessment Battery for 
Children 

Lebenstag 

Mental Retardation, Adductet 
thumbs, spastic Paraplegia, Aphasia 
minimale zerebrale Dysfunktion 
(mitochondriale) Myopathie-Enze- 
phalopathie-Laktatazidose-Schlag- 
anfall(-Syndrom) 

motorisch evozierte Potenziale 
Muskeleigenreflex 
Myoklonus-Epilepsie mit Ragged 
Red Fibres 

Münchner funktionelle Entwick- 
lungsdiagnostik 

Meningomyozele 

Multiple Sklerose 

Maple Sirup Urine Disease 
Neuropathie, Ataxie, Retinitis 
pigmentosa 

Neuronal Brain Iron Accumulation 
neuropsychologisches Entwicklungs- 
Screening 

nächtliche Frontallappenepilepsie 
Nerve Growth Factor 
Nervenleitgeschwindigkeit 
Otoakustische Emissionen 
olivo-ponto-zerebellare Atrophien 
obstruktives Schlaf-Apnoe-Hypo- 
pnoe-Syndrom 

Pädiatrische autoimmune neuro- 
psychiatrische Disorder 
Pantothenat-assoziierte Neuro- 
degenerationen 

Phenylketonurie 

Paramediane pontine Formatio 
reticularis 


PSG 
PSR 
PVL 
SBE-2-KT 


SCA 
SCPE 


SDSC 

SEP 
SETK-3-5 
SEV 

SMA 
SON-R 
SPZ 

SSES 


SSM 
SSPE 
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STNR 
STORCH 


SUDEP 


SUNCT 


TEK 
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TNGS 


TNS 


VEP 


VPA 
WET 


Pediatric Sleep Questionnaire 
Patellarsehnenreflex 
periventrikuläre Leukomalazie 
Sprachbeurteilung durch Eltern 

(für 2-Jährige) 

spinozerebellare Atrophie 
Surveillance of Cerebral Palsy in 
Europe 

Sleep Disturbance Scale for Children 
somatosensibel evozierte Potenziale 
Sprachentwicklungstest für 
3-5-jährige Kinder 
Sprachentwicklungsverzögerung 
spinale Muskelatrophie 
Snijders-Oomen-Test 
sozialpädiatrische Zentren 
spezifischen Sprachentwicklungs- 
störungen 

Schwangerschaftsmonat 

subakute sklerosierende Panenze- 
phalitis 

selektiver Serotonin-Wiederaufnah- 
mehemmer (Reuptake Inhibitor) 
symmetrisch-tonischer Nackenreflex 
Syphilis, Toxoplasmose, Röteln, Cyto- 
megalie, Herpes 

Sudden unexplained Death in epilep- 
tic People 

Short lasting unilateral neuralgiform 
Headache Attacks with conjunctival 
Injection and Tearing 
transistorische Entwicklungskom- 
ponente 

transitorische Entwicklungsphäno- 
mene 

Theorie der neuronalen Gruppen- 
selektion 

transitorische neurologische Symp- 
tome 

visuell evozierte Potenziale 

Valproat 

Wiener Entwicklungstest 
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1.1 Entwicklungsneurologie, Neuropädiatrie, Entwicklungspädiatrie 


1 Grundlagen 


1.1 Entwicklungsneurologie, 
Neuropädiatrie, Entwicklungs- 
pädiatrie 

1.1.1 Entwicklungsneurologie 


Im Zuge einer fortschreitenden Spezialisierung der 
Kinder- und Jugendmedizin während der letzten 
40 Jahre entstand auch das Fachgebiet einer Ent- 
wicklungsneurologie. Die Aufgaben, die sich ihr 
stellten, ergaben sich aus den damaligen Notwen- 
digkeiten ärztlicher Herausforderungen, die Ent- 
wicklungsbeurteilungen von früh geborenen Kin- 
dern, von Kindern mit prä-und perinatalen Ent- 
wicklungsrisiken und die Versorgung von Kindern 
mit angeborenen oder erworbenen Behinderun- 
gen. Die ersten Entwicklungsneurologen kamen 
daher zumeist aus der damaligen Neonatologie 
und aus der Pädiatrie des Säuglings und Klein- 
kinds. Die Gründung einer selbstständigen Gesell- 
schaft erfolgte nicht, wohl aber - und immer wie- 
der bis heute - das Arbeiten an dieser Thematik in 
zeitlich begrenzten, kleinen Arbeitsgruppen. Heute 
ist die Entwicklungsneurologie ein Teilgebiet der 
Neuropädiatrie, mit den Schwerpunkten Entwick- 
lungsbeurteilung, frühe Diagnostik neurologi- 
scher Erkrankungen in den ersten Lebensjahren 
sowie ärztliche Versorgung und Betreuung fort- 
schreitender oder bleibender neurologischer Stö- 
rungen in den ersten 6 Lebensjahren. Mit der 
Gründung flächendeckender sozialpädiatrischer 
Zentren (SPZ) in den 1990er-Jahren ist auch die 
Sozialpädiatrie in ihrer klinischen Arbeit auf eine 
Entwicklungsneurologie angewiesen [59]. 


Die zeitliche Begrenzung auf die ersten 6 Lebens- 
jahre lässt sich folgendermaßen begründen: 

In den ersten Lebensjahren ändern die zeitlich 
raschen Entwicklungsverläufe die Phänomenolo- 
gie der normalen neurologischen Entwicklung, 
aber auch deren Pathologie. Normalität und Auf- 
fälligkeit müssen sicher bekannt sein, um verläss- 
lich entscheiden zu können, ob Kinder dieses Al- 
ters sich unauffällig oder auffällig entwickeln und 
welche Konsequenzen aus den Befunden zu zie- 
hen sind. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.1.2 Neuropädiatrie 


Die Neuropädiatrie, also eine Neurologie des Kin- 
des- und Jugendalters, entstand als pädiatrisches 
Pendant zur Neurologie der Erwachsenen eben- 
falls in der Zeit der o.g. Spezialisierung der Pädia- 
trie. 1974 erfolgte die Gründung der deutschspra- 
chigen Gesellschaft für Neuropädiatrie. Die erste 
Generation der Ärzte, die neuropädiatrisch arbei- 
tete, kam meist aus der Epileptologie oder der Er- 
wachsenenneurologie. Nicht jeder Neuropädiater 
ist allerdings eo ipso auch ein guter Entwicklungs- 
neurologe, was umgekehrt ebenso für Entwick- 
lungsneurologen gilt. Entscheidend für die Ausbil- 
dung von Kinderärzten zu Neuropädiater - mit 
oder ohne Entwicklungsneurologie - sind bis heu- 
te die Institutionen (meist Kinderkrankenhäuser), 
Zentren an denen eine Ausbildung absolviert wer- 
den kann, je nach den Schwerpunkten, über die 
eine solche Institution verfügt. 

Es existieren genügend Angebote, berufsbeglei- 
tend oder durch zusätzliche Fortbildungskurse, um 
die Ausbildung in der Kinderneurologie mit ihren 
verschiedenen Schwerpunkten zu vervollständi- 
gen. 


1.1.3 Entwicklungspädiatrie 


Vom Schweizer Kinderarzt Largo [31], [32] wurde 
ein neuer Schwerpunkt in den Berufskatalog von 
Kinderärzten in der Praxis eingeführt: Die Ent- 
wicklungspädiatrie. In einem prinzipiellen Gegen- 
satz zur Organmedizin, ist nach Largo die Ent- 
wicklungsbeurteilung das „Kerngeschäft“ der Pä- 
diatrie in der Praxis; sie könne von keiner anderen 
ärztlichen Institution übernommen werden. Die- 
ses Kerngeschäft zu vernachlässigen, gefährde die 
Existenz der Pädiatrie. Kinderärzte seien durch 
eine Zusatzausbildung (die in der Schweiz möglich 
ist) befähigt, die Gesamtentwicklung eines indivi- 
duellen Kindes zu beurteilen. Damit seien sie auch 
zu fachlicher Kooperation mit anderen medizi- 
nischen, therapeutischen oder pädagogischen 
Diensten qualifiziert. 

Eine Entwicklungspädiatrie setzt u.a. Kenntnis- 
se über Störungen des Bindungs- und des Kom- 
munikationsverhaltens, Wissen über Störungen 
der Nahrungsaufnahme, der Verhaltensregulation, 
über frühe Lernstörungen und über die frühen 
Symptome relevanter kinder- und jugendpsychi- 
atrischer Erkrankungen voraus. Dazu gehört aber 
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auch das Wissen über die gefährdete soziale Situa- 
tion eines Kindes, über die Verhaltensstörungen, 
die daraus erwachsen können und die Beratung 
der Eltern bei Verhaltensstörungen ihres Kindes. 
Entwicklungspädiatrisch ausgebildete Ärzte haben 
auch gelernt, die körperliche Entwicklung zu beur- 
teilen, ebenso wie die Entwicklung der Körper- 
und Hand-Fingermotorik, die Sprach- und Sprech- 
entwicklung, die kognitive Entwicklung, die sozia- 
le und emotionale Kompetenz und die Entwick- 
lung der Selbstständigkeit. Unerlässlich sind dazu 
Kenntnisse über die Varianten der normalen indi- 
viduellen Entwicklung, deren Grenzwerte und Pa- 
thologie, und schließlich auch Kenntnisse über 
transitorische Entwicklungskomponenten (TEK), 
die oft genug dazu verführen, sie allzu schnell als 
Pathologie zu deuten, mit allen daraus folgenden 
misslichen Konsequenzen für Kind und Eltern. Vie- 
le der von Largo geforderten entwicklungspädia- 
trischen Bedingungen sind schon immer in der 
Entwicklungsneurologie selbstverständlich gewe- 
sen, nicht aber für die Arbeit der Ärzte in der kin- 
derärztlichen Praxis. Ob es auch in Deutschland 
dazu kommen wird, eine Zusatzausbildung für 
Entwicklungspädiatrie erwerben zu können, ist 
derzeit offen. 


1.1.4 Entwicklungsneurologie 


Nach der Darstellung der Aufgaben der Entwick- 

lungsneurologie, der Neuropädiatrie und der Ent- 

wicklungspädiatrie, würde es nahe liegen, die Ent- 
wicklungsneurologie als Teil der Entwicklungs- 
pädiatrie zu sehen. Dann müsste dieses Buch den 

Titel tragen: „Entwicklungspädiatrie und Neuropä- 

diatrie“. Bei der Diskussion ob so verfahren werden 

solle, in kleineren Kreisen aber auch mit einzelnen 

Vertreterinnen und Vertretern der Entwicklungs- 

neurologie, Neuropädiatrie und Entwicklungs- 

pädiatrie trafen wir allerdings auf ganz unerwarte- 
te Widersprüche, wobei 2 ernst zu nehmende Be- 
gründungen immer wieder auffielen: 

° Der Ausdruck Entwicklungspädiatrie sei eigent- 
lich seiner Bedeutung nach, nur ein Synonym für 
Pädiatrie, die es bekanntlich nahezu ausschließ- 
lich mit Entwicklung zu tun habe: Entwicklungs- 
störungen wie der Lungen, des Herzens, des Gas- 
trointestinaltraktes beispielsweise. Jede Pädiatrie 
sei gleichzeitig auch Entwicklungspädiatrie. 

+ Trotz der Betonung der Neurologie, sei von An- 
fang an ein ganzheitlicher Ansatz für die Ent- 
wicklungsneurologie selbstverständlich gewesen 


und sei es auch bis heute. Bei keinem Kind habe 
man sich je nur und ausschließlich um die Neu- 
rologie gekümmert. Immer habe das gesamte 
Kind in der Frühphase seiner Entwicklung und 
seine Einschränkungen im Fokus der Entwick- 
lungsneurologie gestanden und das möge und 
sollte auch weiterhin so bleiben. 


Wir waren von den geäußerten Meinungen zu 
dem Begriff Entwicklungsneurologie überrascht 
und beschlossen, für die fünfte Auflage des Buches 
den Titel beizubehalten und weiterhin abzuwar- 
ten, ob die Entwicklungsneurologie in der Ent- 
wicklungspädiatrie aufgeht oder ob sie für die Al- 
tersgruppe von O bis 6 Jahren existent bleiben 


wird. 


Entwicklungsneurologie setzt die Kenntnis der 
frühen, sich rasch ändernden Neurologie und de- 
ren Störungen voraus [42], plus Grundkenntnisse 
über die motorische, sprachliche, soziale und 
emotionale Entwicklung und deren Störungen so- 
wie über Gefährdungspotenziale bei Kindern im 
Alter von 0-6 Jahren, also bis zum Ende des Vor- 
schulalters. Neuropädiatrie und Entwicklungs- 
pädiatrie sollten von diesen Kenntnissen profitie- 
ren und sie in der eigenen Arbeit umsetzen kön- 
nen. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.2 Reifung und Entwicklung 


1.2.1 Eine inzwischen 30-jährige 
Diskussion 


Vor nun schon etwa 30 Jahren, gaben die Mei- 
nungsunterschiede über die Definitionen von Rei- 
fung und Entwicklung Anlass zu grundsätzlichen 
und kontroversen Diskussionen [74], [46], [49], 
[50], [58]. Für fast ein halbes Jahrhundert galt das 
Paradigma von Gesell [18]: Erst eine vollständige 
morphologische Reifung zentraler Strukturen, 
schaffe die Voraussetzung, das Gehirn lernend nut- 
zen zu können. Gesell [18] übernahm das Rei- 
fungsprinzip aus der Embryologie, zu seiner Zeit 
eine junge und attraktive Wissenschaft, in der 
Meinung, es sei auch für die kindliche Entwicklung 
verbindlich (s.a. [40]). Es wundert daher nicht, 
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dass die Auseinandersetzungen und Gegenargu- 
mentationen sich auch auf die deterministischen 
Komponenten der kindlichen Entwicklung bezo- 
gen, auf die - nach heutiger Sicht überbewertete - 
Bedeutung der Reflexologie und auf die nahezu 
ausschließliche Abhängigkeit der frühkindlichen 
Entwicklung vom Gestationsalter. Diese besagt 
nämlich: Ein Kind, geboren in der 32. Schwanger- 
schaftswoche (SSW), das die 40. SSW extrauterin 
erreicht hat, sich in seinem Verhalten von einem 
reifen Neugeborenen nicht unterscheide. 

Die unterschiedliche individuelle Variabilität 
und Adaptationsphänomene, die schon Frühgebo- 
rene zeigen [38], wurden nicht als solche erkannt, 
fehlgedeutet oder schlicht nicht wahrgenommen. 
Oppenheim [46] beschrieb erstmals ontogeneti- 
sches (d.h. individuelles), ökologisch beeinflusstes 
Verhalten. Prechtl [50] betonte die immer komple- 
xer werdenden Phänomene einer weiterschreiten- 
den Entwicklung, bei gleichzeitiger Involution 
nicht mehr benötigter Verhaltenskomponenten. 
1983 deutete Chisholm [8] die Entwicklung der 
Säuglinge der Navajo-Indianer (gewickelt und auf 
ein Brett gebunden) als einen Adaptationsprozess. 
In der Eröffnungsrede des Kongresses der traditi- 
ons- und einflussreichen Society for Research in 
Child Development in Seattle 1991, plädierte die 
Präsidentin des Kongresses, Sandra Scarr [58], fast 
schon leidenschaftlich für eine entwicklungspsy- 
chologische Forschung, die die Individualität und 
Variabilität eines Kindes in seinem Verhalten und 
dessen kulturellen (adaptiven) Kontext fokussiere. 
Das war offenbar bisher nicht geschehen. Scarr be- 
gann ihren Vortrag mit einem Paukenschlag: Die 
Entwicklungsforschung sehe ihren hauptsächli- 
chen Zweck darin, ewig gültige Gesetze zu ent- 
decken; Gesetze, die gültig seien für alle Menschen 
und für alle Zeiten! Ein Irrweg, wie sich jetzt he- 
rausstelle. Auch Herschkowitz et al. [27] haben 
den Prozess der Reifung des Gehirns als Ursache 
für die Entwicklung neuer Verhaltenskompetenzen 
infrage gestellt. 

Von heute aus gesehen, ist erstaunlich, nahezu 
unbegreiflich, wie anscheinend alle diese Diskus- 
sionen und Publikationen ganz ohne jegliches 
Echo und ohne Konsequenzen für Forschung und 
Praxis geblieben sind. Weiterhin werden Entwick- 
lungstests verwendet, die in ihrer prinzipiellen 
Struktur auf die deterministische Stufentheorie 
des ursprünglichen Gesell-Testes zurückzuführen 
sind, seien es der Denver-Test, der Bayley-Test, der 
Griffith-Test oder die Münchener funktionelle Ent- 


1.2 Reifung und Entwicklung 


wicklungsdiagnostik und deren Abwandlungen, 
um nur einige zu nennen. 

Ein Blick in neuere Publikationen der Neurobio- 
logie und der Entwicklungspsychologie, der Päda- 
gogik, der Beratungsliteratur für Eltern, zeigt, dass 
viel mehr von Reifung und Determinismus, von 
sensiblen Phasen, von offenen oder geschlossenen 
Entwicklungsfenstern die Rede ist, als von Indivi- 
dualität, Variabilität oder Adaptation (u.a. [16], [5], 
[47]). Selten fehlen die Hinweise auf das nicht ler- 
nende Hänschen oder auf den Meister, zu dem 
früh die Weichen gestellt werden müssten, oder 
zu der Meinung, die ersten 3 Lebensjahre und de- 
ren Erfahrungen entschieden über den Verlauf des 
restlichen Lebens. 

Die Begriffe Reifung und Entwicklung werden in 
der deutschen Sprache oft synonym verwendet 
ohne eine genaue Festlegung ihrer Bedeutungen. 
Daher werden sie für dieses Buch auf einer biolo- 
gischen Basis definiert. 


1.2.2 Reifung 


Reifungsprozesse sind genetisch determiniert und 
in ihrem zeitlichen und funktionellen Verlauf 
weitgehend festgelegt. Sie führen schrittweise und 
in weitgehend hierarchischer (determinierter) 
Ordnung (Step by Step) über unreife Vorstufen zu 
reifen Organen und Organfunktionen. Organ- und 
Sinnessysteme reifen bis zu ihrer Funktionsauf- 
nahme. Beispiele: Hörsystem, Leber, Verdauungs- 
systeme, Neurogenese, Hirnareale (wie der fronta- 
le Kortex), Basissysteme der Motorik. Reifungspro- 
zesse können durch externe oder interne Faktoren 
in ihrem Ablauf und in ihrer Funktion gestört oder 
weitgehend verhindert werden. 

Reife Funktionen bleiben meist lebenslang, eini- 
ge auch nur vorübergehend, in ihrer morphologi- 
schen Gestalt und Funktion erhalten, können aber 
durch Alter, Infektionen, Krankheiten geschädigt 
oder zerstört werden. Über adaptive Fähigkeiten 
verfügen sie jedoch nicht. Hier sei als Beispiel nur 
das Gehör genannt, das mit der 28. SSW morpho- 
logisch und funktionell voll ausgereift ist und bis 
ins hohe Alter voll funktionsfähig sein kann, in un- 
serer Zivilisation jedoch schon früh funktionelle 
Einbußen erleidet, die nicht mehr rückgängig zu 
machen sind. Auch heute noch werden, vor allem 
von neurobiologischer, entwicklungspsychologi- 
scher und pädagogischer Seite, Reifungsprozesse 
und deren Beeinträchtigungen oder Störungen in 
den Vordergrund der kindlichen Entwicklung ge- 
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stellt. Von diesen Disziplinen werden auch sog. 
sensible oder kritische Phasen oder Zeitfenster 
für das Erlernen bestimmter Fähigkeiten als limi- 
tierende Entwicklungsfaktoren herausgestellt [14], 
[64], [5], [47]. Die kritischen Phasen von Zeitfens- 
tern sind bei der Entwicklung von Tieren experi- 
mentell nachgewiesen worden. Ob die Ergebnisse 
von Tierversuchen in der Tat die gleiche Bedeu- 
tung für die kindliche Entwicklung besitzen, bleibt 
zur Zeit höchst umstritten. Die deterministischen 
Komponenten zeitlich gebundener Reifeprozesse 
stehen in einem deutlichen Gegensatz zu den 
adaptiven Fähigkeiten eines an der Evolution des 
Menschen ausgerichteten Entwicklungsverständ- 
nisses. Auf diese Problematik werden wir in Kap. 
1.8 noch einmal zurückkommen. 


1.2.3 Entwicklung 


Entwicklung ist eine adaptive Antwort auf be- 
stimmte, vorgegebene ökologische und soziale Le- 
bensbedingungen, durch Erfahrung und Lernen. 
Entwicklungsprozesse verlaufen lebenslang mit 
hoher individueller Variabilität, denn: Entwick- 
lung kennt kein Alter. Entwicklung verläuft nicht 
kontinuierlich, sondern diskontinuierlich mit tran- 
sitorischen Regressionen und Akzelerationen 
(» Abb. 1.1). Adaptive Fähigkeiten sind daher im- 
manente Eigenschaften von Entwicklungsprozes- 


sen. 


Wenn in der Praxis, bei Vorträgen, beim Lesen, 
beim Recherchieren, von Entwicklung oder Reife 
die Rede ist, muss immer sichergestellt werden, 
von was die Rede ist - von Reifung oder von Ent- 
wicklung. Inzwischen wird das Prinzip der Varia- 
bilität gelegentlich akzeptiert, auch von therapeu- 
tischen Schulen. Die Variabilität wird dabei jedoch 
nur unterschiedlichen zeitlichen Abläufen eines 
Entwicklungspfades zugestanden, mit dem oft 
unterschlagenen Vorbehalt, dass natürlich die 
Stufenabfolge determiniert bleibe. Es kommen 
dann Aussagen zustande wie die folgende: „Im 
Normalfall vollzieht sich die (motorische) Entwick- 
lung wie von selbst, als genetisch vorprogram- 
mierte Reifung. Der zeitliche, wie auch der quali- 
tative Ablauf kann dabei variieren“. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.3 Konditionen der frühen 
kindlichen Entwicklung 


1.3.1 Hierarchisch determinierte 
oder individuell-variable 
Entwicklung 


Bis heute stehen sich 2 sich grundsätzlich aus- 
schließende Theorien der frühen Entwicklung von 
Kindern gegenüber: 

+ Die Theorie der determinierten, hierarchisch 
organisierten Entwicklung: Die Sequenz der 
Reifungsschritte wird weitgehend von geneti- 
schen Programmen gesteuert. Jede Stufe eines 
einzelnen Entwicklungspfades (z.B. der motori- 
schen, der sprachlichen oder der kognitiven Ent- 
wicklung) ist die unverzichtbare Vorstufe der da- 
rauf folgenden Entwicklungsstufe. Als Beispiel, 
das im nächsten Abschnitt wieder aufgegriffen 
wird, soll die Entwicklung des Greifens dienen: 
Die hierarchisch zu erwartende Entwicklung wä- 
re Faustgriff > radialer Faustgriff > Scherengriff 
+ unvollständiger Pinzettengriff > vollständiger 
Pinzettengriff. Nach Vojta [73] soll ein intendier- 
tes Greifen erst möglich sein, wenn der Hand- 
greifreflex erloschen, d.h. nicht mehr auslösbar 
ist. Das leuchtet zunächst auch ein, denn Zufas- 
sen und Greifen ist mit einer geschlossenen 
Hand nicht möglich. Wir werden darauf zurück- 
kommen (Kap. 4.2). Individuelle Unterschiede 
existieren in einer hierarchisch festgelegten Ent- 
wicklung (s. [58]) nicht - und wenn, dann nur in 
minimalem, zu vernachlässigendem Umfang -, 
ebenso wenig wie ökologische oder kulturspezi- 
fische Faktoren sie beeinträchtigen können. Typi- 
sche Formulierungen zu dieser Entwicklungs- 
theorie sind: „Die Sequenz der Reifungsschritte 
wird primär von genetischen Komponenten ge- 
steuert“ [19]; „Einmal in Gang gesetzt, läuft die 
normale Entwicklung des Menschenkindes wie 
eine Präzisionsuhr ab. Immer entwickelt sich 
eine höhere Funktion auf der Grundlage einer 
niedrigen“ [25]; „Die Steuerungsebene der pos- 
turalen Reflexologie befindet sich immer in dem 
am höchsten gereiften Niveau des Zentralner- 
vensystems. Dieses liegt beim Neugeborenen 
selbstverständlich nicht im kortikalen Bereich“ 
[73]. 
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1.3 Konditionen 


Identifikationsnummer der untersuchten Kinder 


38 
29 
31 
25 
34 
43 


9 I Beginn 
19 des Faustgriffs 


radialer 
. > Faustgriff 
E Scherengriff 
Bw unvollständiger - 
49 | Pinzettengriff 
1 m vollständiger 
4 | Pinzettengriff 


| | 
123456 78 9 10 11 12 13 14 15 16 17 18 19 20 21 22 23 24 25 
Alter in 4-Wochen-Stufen 


Abb. 1.1 Entwicklungsverlauf des gezielten Greifens. Jede Zeile dokumentiert den Verlauf der Entwicklung des 
intentionellen Greifens bei einem individuellen Kind [70]. Die monatliche Dokumentation wurde beendet, wenn das 
Kind das freie Gehen erlernt hatte (Ende des dunklen Balkens). 


IM!) + Die Theorie der individuellen, variablen und 
Merke adaptiven Entwicklung: Kinder entwickeln sich 
individuell, variabel und adaptiv, wie jede unbe- 
fangene, phänomenbologisch orientierte Beob- 
achtung von Kindern [40] zeigt. Kinder sind fä- 
hig, sich vom ersten Tag ihres Lebens an sich ih- 
ren ökologischen und kulturellen Lebensbedin- 
gungen anzupassen. Sie besitzen bereits in ihrem 
intrauterinen Leben und schon gleich nach der 
Geburt die Fähigkeit zu einem individuellen, va- 


Eine klinische Entwicklungsbeurteilung muss bei 
einer solchen theoretischen Grundlage individu- 
elle Variabilitäten und Abweichungen von der 
Schritt-für-Schritt-Entwicklung als Pathologie 
bewerten und als eine Gefährdung des gesam- 
ten Entwicklungsgeschehens. 
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riablen Verhalten, auch in ihren spezifischen 
Entwicklungspfaden. Damit folgen sie ihren indi- 
viduellen, ererbten Begabungsstrukturen, mit 
denen sie ganz individuelle und letztlich adap- 
tive Entwicklungsverläufe zeigen. In der 

> Abb. 1.1 ist die individuelle Entwicklung der 
Hand-Finger-Motorik exemplarisch bei 27 indi- 
viduellen Kindern dargestellt, nach einer Unter- 
suchung von Touwen [70]. 


Die » Abb. 1.1 zeigt den Entwicklungsverlauf des 
gezielten Greifens vom einfachen Faustgriff bis 
zum präzisen Pinzettengriff bei 27 holländischen, 
gesunden, sich normal entwickelnden Kindern, die 
in einer longitudinalen Studie vierwöchentlich ge- 
testet wurden. In horizontaler Abfolge ist die Ent- 
wicklung des Greifens jedes einzelnen Kindes dar- 
gestellt. Ein individuelles Kind blieb so lange in der 

Studie, bis das freie Gehen sicher erlernt worden 

war. Schon dieser Parameter zeigt eine große indi- 

viduelle Varianz (Ende des dunklen Balkens). Alle 

Kinder begannen mit einem Faustgriff gezielt zu 

greifen, jedoch zu unterschiedlichen Zeiten und 

alle Kinder beendeten die Greifentwicklung mit 
einem präzisen Pinzettengriff - ebenfalls wieder 
zu unterschiedlichen Zeiten. Zwischen dem Beginn 
und dem Ende der Greifentwicklung ist jedoch 
eine allgemeingültige zeitliche oder funktionelle 

Gesetzlichkeit nicht zu erkennen. Jedes Kind zeigt 

unübersehbar einen ihm eigenen, individuellen 

Entwicklungsverlauf. Aus der Abbildung sind je- 

doch 2 weitere, prinzipielle Entwicklungsphäno- 

mene zu entnehmen: 

Eine Reihe von Kindern zeigt sog. Inkonsisten- 
zen bzw. Diskontinuitäten im Ablauf ihrer indi- 
viduellen Entwicklung. Sie hatten schon einmal 
eine fortgeschrittene Entwicklungsphase er- 
reicht, fielen jedoch vorübergehend in eine frü- 
here zurück, um dann wieder in die bereits 
schon einmal erreichte Phase zurückzukehren. 

Einige Kinder haben bestimmte Entwicklungs- 
phasen nur sehr kurzfristig oder überhaupt nicht 
durchlaufen - ohne Schaden für ihre Gesamtent- 
wicklung. Solche, für die motorische Entwick- 
lung offenbar nicht essenzielle Durchgangspha- 
sen der motorischen Entwicklung, sind auch das 
Fehlen des Krabbelns oder des Kriechens bei 
etwa 15% aller sich normal entwickelnden Kin- 
der [40]. 


Dazuhin konnte Touwen [70] nachweisen, dass bei 
einer ganzen Reihe von Kindern der Greifreflex 
weiterhin ausgelöst werden konnte, obwohl die 
Entwicklung des Greifens bereits fortgeschritten 
war - was nach der Theorie der hierarchisch deter- 
minierten Entwicklung nicht geschehen dürfte. 
Die Kinder hatten mit den sich eigentlich aus- 
schließenden Qualitäten ihrer Handmotorik je- 
doch keine Probleme. Sie benutzen sie - schlicht - 
je nach Situation und Bedarf. Bei solchen individu- 
ellen Varianten in der motorischen Entwicklung 
überrascht dann nicht, dass Kinder, die eben frei 
zu Gehen gelernt haben, dann doch Krabbeln kön- 
nen, wenn es sie schneller zu einem Ziel bringt, 
obwohl sie das Krabbeln als Durchgangsphase ih- 
rer motorischen Entwicklung nicht absolviert hat- 
ten. Prinzipiell werden alle Entwicklungspfade in- 
dividuell, variant und adaptiv durchlaufen. Als Bei- 
spiel sei hier nur die Sprachentwicklung erwähnt, 
auf die im Kap. 4.2 eingegangen wird [66|. 

Die kindlich Entwicklung lässt sich mit der 
Theorie der individuellen, variablen und adaptiven 
Entwicklung sehr viel besser mit 3 Termini verste- 
hen und beschreiben: 1. Individualität, 2. Variabili- 
tät und 3. Adaptivität. Jedes Kind durchläuft seine, 
nur ihm eigene Entwicklung, der Verlauf seiner 
Entwicklung ist hoch variant und wird bestimmt 
durch die ökologischen, sozialen und familiären 
Konditionen in die ein Kind hineingeboren wurde 
und in die es sich adaptiv einpassen muss [39]. 
Wer auch nur ein wenig über die Evolution infor- 
miert ist, wird stutzen, wenn die 3 erwähnten Ter- 
mini mit in die Diskussion über die Triebkräfte der 
kindlichen Entwicklung übernommen werden. 
Denn es sind genau die gleichen Elemente, die 
auch bei der Evolution wirksam sind: Einzigartige 
Individualität, Evolution durch Variation, Ange- 
passtheit, (Adaptivität) und natürliche Selektion 
[36], [21]. Besonders auffällig sind die vielen Mög- 
lichkeiten unterschiedlicher Variabilitäten, mit de- 
nen, evolutionär gesehen, mehr adaptive Chancen 
zum Überleben bestehen: 
 interindividuelle Variabilität (zwischen verschie- 

denen Kindern), 
 intraindividuelle Variabilität (unterschiedliche 

Verläufe spezifischer Entwicklungspfade bei ein 

und demselben Kind, z.B. langsame Sprachent- 

wicklung bei früher und schneller motorischer 

Entwicklung), 

e Inkonsistenzen bzw. Diskontinuitäten, 
° interkulturelle Variabilität. 
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Nach Touwen [70] sind daher die zeitlichen und 
sequenziellen Variabilitäten von individuellen 
Entwicklungsverläufen essenzielle Charakteristi- 
ka einer normalen Entwicklung. Invariable Ent- 
wicklungsverläufe sind daher pathologisch. 


Die Aussage steht in einem diametralen Gegensatz 
zu der Definition von Pathologie durch ein hierar- 
chisch determiniertes Entwicklungsverständnis. 
Eine valide Beurteilung der Entwicklung wird un- 
ter derart individuellen und variablen Konditionen 
viel schwieriger sein, als mit der einer determinie- 
renden Theorie. Die Beurteilung wird aber den 
kindlichen Entwicklungskonditionen sehr viel nä- 
herkommen und kindgerechter sein. Darauf wer- 
den wir unter dem Thema Entwicklungsbeurtei- 
lungen (Kap. 4) zurückkommen. In diesem Kapitel 
soll jedoch noch der Frage nachgegangen werden, 
warum die kindliche Entwicklung individuell, vari- 
ant und adaptiv und nicht anders verläuft. Um die- 
se Frage zu beantworten, werden wir 4 Theorien 
anbieten, die jede für sich, Anteile der kindlichen 
Entwicklung betrifft und sie verständlicher ma- 


chen. 


Deterministische Entwicklungstheorien sind in 
der Praxis beliebt, da sie scheinbar präzise, zeitli- 
che und hierarchisch in ihrem Ablauf gebundene 
Daten über Entwicklungsprozesse anbieten - wo- 
bei die hohe Variabilität dieser Prozesse ganz un- 
berücksichtigt bleibt. Der Preis für eine solche 
Abstrahierung von Entwicklungsverläufen ist sehr 
hoch: eine weit überhöhte Zahl falsch positiver 
Befunde und ein prinzipielles Missverständnis der 
kindlichen Entwicklung bei allen Disziplinen, die 
sich - diagnostisch, therapeutisch oder beratend 
- dem frühen Kindesalter widmen. 

Systemisch relevante Entwicklungsbeurteilun- 
gen können heute nicht mehr darauf verzichten, 
zu akzeptieren, dass Entwicklung grundsätzlich 
individuell, variabel und adaptiv verläuft. Die bei- 
den grundsätzlichen Entwicklungstheorien und 
ihre praktischen Konsequenzen werden uns in der 
weiteren Darstellung von Entwicklungskom- 
ponenten immer wieder begegnen. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.3 Konditionen 


1.3.2 „Nichts ist so praktisch wie 
eine gute Theorie“ 


Der Satz soll auf Kurt Lewin zurückgehen, einem 
der bedeutendsten Sozialpsychologen in der ersten 
Hälfte des 20. Jahrhunderts. Er wurde 1933 zur 
Emigration in die USA gezwungen [15], [33]. Wir 
werden den Rat von Lewin aufgreifen und für die 
individuell-variable Entwicklung kurz auf 4 Theo- 
rien eingehen, die Einsicht geben können, warum 
Entwicklungsprozesse so verlaufen, wie sie es tun 
und nicht anders: 


Allgemeine Evolutionstheorie nach 
Darwin 


Nach der von Darwin 1859 [10] veröffentlichten 
Theorie, bevorzugt die „natürliche Selektion“ Lebe- 
wesen, die eine optimale Anpassung (Fitness) an 
vorgegebene Lebensbedingungen in ihrer geneti- 
schen Ausstattung besitzen. Der englische Begriff 
Fitness darf in diesem Zusammenhang nicht, was 
heute gerne geschieht, als gesundheitlich-sport- 
liche Aussage missverstanden werden, sondern 
muss in seiner alternativen Bedeutung - „passend“ 
(wie ein Puzzleteil) - gesehen werden. Im Sinne 
Darwins kann die Fitness eines Lebewesens nur re- 
lativ sein: Sie definiert sich an der optimalen Fä- 
higkeit zur Anpassung an eine bestimmte Umwelt. 
Biologisch allseits und allzeit „fitte“ Individuen 
existieren daher nicht. Die tatsächliche Fitness von 
Lebewesen ist ein Kompromiss von vorteilhaften 
und nachteiligen genetischen Eigenschaften. Ra- 
sche und dramatische Umweltveränderungen kön- 
nen daher plötzlich zum Selektionsnachteil wer- 
den. Individuelle, genetisch vorgegebene Varianten 
bieten die Chance, zu einem evolutionären Vorteil 
zu werden, der eine bessere Fitness (Anpassung) 
einer Art möglich macht [37]. Die Wirkkräfte der 
Evolution sind Selektion, Mutation und nach Mei- 
nung von Tomasello [69] und Nowak [45] die Ko- 
operationsfähigkeit mit anderen Menschen. 

Alle heute lebenden Menschen stammen von 
der Art des Homo sapiens ab, die vor etwa 
150000 Jahren in einer 2. Auswanderungswelle 
Afrika verließ. Alle anderen Zweige der Mensch- 
werdung starben aus. Die evolutionäre Selektion 
zum heutigen Menschen lässt sich darauf zurück- 
führen, dass ihm - mit der evolutionären Bevor- 
zugung der Individualität, der Variabilität und der 
Adaptivität und wohl auch mit seiner Kooperati- 
onsfähigkeit - bis heute eine besonders effektive 
Fitness gelungen ist, sich an die jeweiligen Umwel- 
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ten anzupassen und sie späterhin zu unterschiedli- 
chen Kulturen und Zivilisationen zu verändern 
[35], [52], [63], [28], [69], [45]. 


Die erweiterte Evolutionstheorie 


Darwins Evolutionstheorie erklärt zwar die Entste- 

hung der Arten, nicht jedoch die Entstehung der 

genetischen und phänotypischen Individualität 
und Variabilität. Erst die Entdeckung der Gene 

(nach 1900) als die Träger der Erbeigenschaften 

lässt verstehen, wie Individualität und Variabilität 

eine Adaption, also eine Fitness, an Umweltbedin- 
gungen ermöglichen oder verhindern [52]. Der 

Abt Gregor Mendel hatte Darwin zwar schon sei- 

nen Artikel über die Kreuzungsversuche - um 

1860, mit den Blütenfarben der Erbsen im Brünner 

Klostergarten - zugeschickt, der Brief fand sich je- 

doch ungeöffnet in Darwins Nachlass. Er enthielt 

die Ergebnisse Mendels, die zeigten, wie Erbinfor- 
mationen von Eltern auf die Nachkommen weiter- 
gegeben werden, ein Mechanismus, den Darwin 
selber erfolglos gesucht hatte [35], [52]. Die geneti- 
sche Variabilität entsteht durch Spontanmutatio- 
nen und durch die zufällige Rekombination der 

Gene aus dem Genpool von Mutter und Vater und 

deren Vorfahren. Die Konsequenzen aus der erwei- 

terten Evolutionstheorie sind: 

e Jeder Mensch besitzt eine differente, individuelle 
Gen-Ausstattung, eine individuelle genetische 
Variabilität. 

+ Die individuellen Genkombinationen eines Men- 
schen erhöhen die Wahrscheinlichkeit einer in- 
dividuellen Adaptation, selbst an extrem geän- 
derte und sich ändernden Umweltbedingungen. 

+ Diskontinuitäten sind Hinweise auf individuelle 
Adaptionsprozesse. 

° Der individuelle Genpool bestimmt kein indivi- 
duelles Verhalten. Er manifestiert sich aber in 
einer phänotypischen Variabilität als ein Mix 
von Genetik und Lernen. 

+ Epigenetik. Mit den ganz neu verstandenen Aus- 
wirkungen von der Veränderbarkeit des Genoms 
durch - meist negative - Erfahrungen (Ein- oder 
Abschaltbarkeit von Genen oder Genanteilen) 
wurde ein Tabu überwunden, Erfahrungen seien 
nicht vererbbar. Ist es jedoch zu Veränderungen 
im Genpool durch anhaltende Stressoren gekom- 
men, werden diese auch vererbt, wenngleich nur 
für einige Generationen und nicht für immer, 
wie bei Spontanmutationen. 


Die hier aufgelisteten genetischen Möglichkeiten 
einer „Durchmischung“ des Genpools eines Men- 
schen führen zu einer hoch individualisierten 
Gen-Ausstattung, was letztendlich auch den evolu- 
tionären Zielen zu Gute kommt und die Fitness 
verbessert. Die Evolution und die kindliche Ent- 
wicklung bedienen sich offenbar gleicher Mecha- 
nismen: einer genetischen Variabilität (Mischung 
des Genpools der Eltern), einer phänotypischen 
Variabilität (der ererbte Genpool plus dem Erlern- 
ten und dem Erfahrenen, die mit diesem zusam- 
men den individuellen Phänotyp bilden) und einer 
individuellen, ererbten und erlernten Adaptations- 
fähigkeit (Fitness). Die Ablösung von einer deter- 
minierten, streng hierarchisch gesteuerten Ent- 
wicklung zugunsten einer adaptiven Entwicklung 
realisiert sich in einer hohen individuellen Varia- 
bilität und in Diskontinuitäten im individuellen 
Entwicklungsverlauf eines Kindes. 


Die dynamische Systemtheorie 


Diese Theorie versucht nicht, das Gesamtverhalten 
komplexer Systeme aus deren Subsystemen abzu- 
leiten oder zu verändern, sondern die Mechanis- 
men zu verstehen, die das System insgesamt in der 
Balance halten. Sie lässt sich auf Systeme wie z.B. 
das Wetter, auf thermodynamische Prozesse, auf 
Zyklen der Weltwirtschaft, auf das menschliche 
Verhalten und auf Entwicklungsprozesse anwen- 
den. Systeme haben die Eigenschaften, sich zu än- 
dern, aus der Balance zu geraten, sich wieder zu 
stabilisieren, Energien zu gewinnen oder zu verlie- 
ren [72]. Kinder durchlaufen in ihrer Entwicklung 
instabile und kurzfristig oder langfristig stabile 
Zyklen. Entwicklungsprozesse werden immer ver- 
suchen, in stabile Zyklen einzumünden und diese 
möglichst lange stabil zu halten. Kinder organisie- 
ren daher selbst mit ihrem Erfahren, Probieren, 
Lernen und den daraus zentral generierten Steue- 
rungssystemen das individuelle Ein- und Anpassen 
an die eigene Umwelt und deren Lebensbedingun- 
gen. Die Systemtheorie ist daher gut geeignet, 
transitorische Entwicklungskomponenten zu 
verstehen, die oft in der Praxis schon als Patholo- 
gie fehlgedeutet werden und doch nur notwendige 
transitorische Phänomene dynamischer Entwick- 
lungsprozesse sind. Die Systemtheorie ist aber 
auch geeignet, Prozesse der Adaptation und des 
adaptiven Verhaltens zu deuten und zu verstehen. 
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Die Theorie der selektiven 
Organisation neuronaler Netzwerke 


Diese Theorie, von Edelman 1987 [12] formuliert, 
macht verständlich, wie - etwas salopp gesagt - 
die Individualität in das Gehirn und in die neuro- 
nalen Netzwerke gelangt, also in die zentralen 
Netzwerke, die unser Verhalten steuern. In Kap. 
1.6 werden wir auf diese Theorie zurückkommen. 


O 


Im Verlauf der menschlichen Entwicklung, so 
könnte man es formulieren, lässt sich die kindli- 
che Entwicklung wiederfinden. Die variant-adap- 
tive Entwicklung bedient sich der gleichen Stra- 
tegien wie die Evolution. Die vorgestellten Theo- 
rien ergänzen sich gut zu einem geschlossenen 
Konzept, das die Entwicklung von Kindern in vieler 
Hinsicht realistischer, kindgemäßer und lebens- 
naher wiederzugeben vermag. Die theoretischen 
Grundlagen bieten darüber hinaus eine verläss- 
liche Basis für diagnostische und therapeutische 
Strategien. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.4 Neurobiologische 
Grundlagen der Entwicklung 


Die Darstellung der neurobiologischen Grundlagen 
folgt, wenn nicht anders angegeben, der Literatur 
von Schmidt und Schaible [60], [61], Duus [11], 
Kahle u. Frotscher [29]. 

Die Informationsübertragung im Nervensystem 
erfolgt grundsätzlich über chemische Botenstoffe, 
die sog. Neurotransmitter. In dem hier vorgege- 
benen Rahmen kann auf diese nur in Stichworten 
eingegangen werden. Auf die entsprechende Fach- 
literatur wird verwiesen. 


1.4.1 Neurotransmitter 


Nach Roth [53] existiert im gesamten Nervensys- 
tem ein neuromodulatorisches Prinzip, das mit 
chemischen Botenstoffen agiert: Diese steuern und 
modulieren Aufmerksamkeit, Motivation, Interesse 
und Lernfähigkeit. Zu den chemischen Botenstof- 
fen gehören u.a.: 


1.4 Neurobiologische Grundlagen 


+ Noradrenalin: allgemeine Aufmerksamkeit, Erre- 
gung, Stress, 
* Dopamin: Antrieb, Neugier, Belohnungserwar- 
tung, Wiederholung, 
+ Serotonin: Dämpfung, Beruhigung, Wohlgefühl, 
+ Azetylcholin: gezielte Aufmerksamkeit, Lernför- 
derung, 
e Glutamat: schneller, exzitatorischer Transmitter 
im Gehirn, 
° y-Aminobuttersäure (GABA): schneller inhibito- 
rischer Transmitter im Gehirn. 
° Oxytocin: gleichzeitig Hormon und Neurotrans- 
mitter. Wirkt direkt auf die Uterusmuskulatur, 
löst Wehen aus, und unterhält diese. Nach der 
Geburt steuert Oxycotin die Rückbildung der 
Uterusmuskulatur. Die Produktion der Milchdrü- 
sen und die Ejektion von Milch wird durch Oxy- 
cotin angeregt und die Entleerung unterstützt. 
Oxytocinrezeptoren kommen nur vor in der Ute- 
rusmuskulatur und in der Muskulatur der Milch- 
drüsenausgänge. Trotzdem kann das Hormon of- 
fenbar noch mehr. Es steht am Anfang der Ent- 
stehung eines Bindungsverhaltens, in dem es die 
ersten realen Konditionen für das Überleben des 
Neugeborenen schafft: Nahrung, Schutz und Ge- 
borgenheit. Aus den realen Konditionen werden 
über die Aktivierung des limbischen Beloh- 
nungssystems emotionale Konditionen, die den 
weiteren Ausbau eines belastbaren emotionalen 
Bindungsverhaltens bei beiden, Mutter und 
Kind, steuern und begleiten. Die Wirkungen von 
Oxytocin beschränken sich offenbar nicht nur 
auf den Ausbau eines Bindungsverhaltens nach 
der Geburt. Auch bei angenehmen Körperkon- 
takten, beim gemeinsamen Singen, bei angeneh- 
men Sinneseindrücken beim Erleben einer ge- 
meinsamen Aktion wird Oxytocin vermehrt frei- 
gesetzt. Oxytocin wurde daher in den letzten 
Jahren auch als „Kuschelhormon“ bekannt. 
Prolaktin: Stimuliert Wachstum und Differenzie- 
rung der Brustdrüse während der Schwanger- 
schaft, induziert Laktation im Verlauf der Stillzeit 
bei Säugetieren und beim Menschen. Löst zudem 
(Brut)Pflegeverhalten aus. 


1.4.2 Sensomotorische Schleife 


Die sog. sensomotorische Schleife ist die sehr ver- 
einfachte Grundstruktur der Informationsver- 
arbeitung des zentralen Nervensystems. Sensori- 
sche Organe (Modalitäten) in der Peripherie leiten 
die von ihnen wahrgenommenen Veränderungen 
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Die Theorie der selektiven 
Organisation neuronaler Netzwerke 


Diese Theorie, von Edelman 1987 [12] formuliert, 
macht verständlich, wie - etwas salopp gesagt - 
die Individualität in das Gehirn und in die neuro- 
nalen Netzwerke gelangt, also in die zentralen 
Netzwerke, die unser Verhalten steuern. In Kap. 
1.6 werden wir auf diese Theorie zurückkommen. 
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Im Verlauf der menschlichen Entwicklung, so 
könnte man es formulieren, lässt sich die kindli- 
che Entwicklung wiederfinden. Die variant-adap- 
tive Entwicklung bedient sich der gleichen Stra- 
tegien wie die Evolution. Die vorgestellten Theo- 
rien ergänzen sich gut zu einem geschlossenen 
Konzept, das die Entwicklung von Kindern in vieler 
Hinsicht realistischer, kindgemäßer und lebens- 
naher wiederzugeben vermag. Die theoretischen 
Grundlagen bieten darüber hinaus eine verläss- 
liche Basis für diagnostische und therapeutische 
Strategien. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.4 Neurobiologische 
Grundlagen der Entwicklung 


Die Darstellung der neurobiologischen Grundlagen 
folgt, wenn nicht anders angegeben, der Literatur 
von Schmidt und Schaible [60], [61], Duus [11], 
Kahle u. Frotscher [29]. 

Die Informationsübertragung im Nervensystem 
erfolgt grundsätzlich über chemische Botenstoffe, 
die sog. Neurotransmitter. In dem hier vorgege- 
benen Rahmen kann auf diese nur in Stichworten 
eingegangen werden. Auf die entsprechende Fach- 
literatur wird verwiesen. 


1.4.1 Neurotransmitter 


Nach Roth [53] existiert im gesamten Nervensys- 
tem ein neuromodulatorisches Prinzip, das mit 
chemischen Botenstoffen agiert: Diese steuern und 
modulieren Aufmerksamkeit, Motivation, Interesse 
und Lernfähigkeit. Zu den chemischen Botenstof- 
fen gehören u.a.: 
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+ Noradrenalin: allgemeine Aufmerksamkeit, Erre- 
gung, Stress, 
* Dopamin: Antrieb, Neugier, Belohnungserwar- 
tung, Wiederholung, 
+ Serotonin: Dämpfung, Beruhigung, Wohlgefühl, 
+ Azetylcholin: gezielte Aufmerksamkeit, Lernför- 
derung, 
e Glutamat: schneller, exzitatorischer Transmitter 
im Gehirn, 
° y-Aminobuttersäure (GABA): schneller inhibito- 
rischer Transmitter im Gehirn. 
° Oxytocin: gleichzeitig Hormon und Neurotrans- 
mitter. Wirkt direkt auf die Uterusmuskulatur, 
löst Wehen aus, und unterhält diese. Nach der 
Geburt steuert Oxycotin die Rückbildung der 
Uterusmuskulatur. Die Produktion der Milchdrü- 
sen und die Ejektion von Milch wird durch Oxy- 
cotin angeregt und die Entleerung unterstützt. 
Oxytocinrezeptoren kommen nur vor in der Ute- 
rusmuskulatur und in der Muskulatur der Milch- 
drüsenausgänge. Trotzdem kann das Hormon of- 
fenbar noch mehr. Es steht am Anfang der Ent- 
stehung eines Bindungsverhaltens, in dem es die 
ersten realen Konditionen für das Überleben des 
Neugeborenen schafft: Nahrung, Schutz und Ge- 
borgenheit. Aus den realen Konditionen werden 
über die Aktivierung des limbischen Beloh- 
nungssystems emotionale Konditionen, die den 
weiteren Ausbau eines belastbaren emotionalen 
Bindungsverhaltens bei beiden, Mutter und 
Kind, steuern und begleiten. Die Wirkungen von 
Oxytocin beschränken sich offenbar nicht nur 
auf den Ausbau eines Bindungsverhaltens nach 
der Geburt. Auch bei angenehmen Körperkon- 
takten, beim gemeinsamen Singen, bei angeneh- 
men Sinneseindrücken beim Erleben einer ge- 
meinsamen Aktion wird Oxytocin vermehrt frei- 
gesetzt. Oxytocin wurde daher in den letzten 
Jahren auch als „Kuschelhormon“ bekannt. 
Prolaktin: Stimuliert Wachstum und Differenzie- 
rung der Brustdrüse während der Schwanger- 
schaft, induziert Laktation im Verlauf der Stillzeit 
bei Säugetieren und beim Menschen. Löst zudem 
(Brut)Pflegeverhalten aus. 


1.4.2 Sensomotorische Schleife 


Die sog. sensomotorische Schleife ist die sehr ver- 
einfachte Grundstruktur der Informationsver- 
arbeitung des zentralen Nervensystems. Sensori- 
sche Organe (Modalitäten) in der Peripherie leiten 
die von ihnen wahrgenommenen Veränderungen 
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der Umwelt über ihre eigenen Bahnen (Hörbahn, 
Sehbahn) oder über ihre Bahnen im Rückenmark 
in das Gehirn; dieser Vorgang wird auch als Bot- 
tom-up-Prozess [4] bezeichnet. Die erste Um- 
schaltstation sind die Spinalganglien und die Gan- 
glione der sensorischen Hirnnerven. Die Bahnen 
erreichen den Hirnstamm und - gekreuzt auf die 
Gegenseite - den Thalamus sowie das limbische 
System, um von dort den primären somatosensori- 
schen Kortex zu erreichen. Der somatosensorische 
Kortex ist, wie der Thalamus, topisch organisiert. 
Die Hörbahn endet in der primären Hörrinde 
(Heschl’sche Querwindung) im inneren, oberen 
und dorsalen Anteil des Schläfenlappens, die Seh- 
bahn im primären visuellen Areal (dorsaler und 
kaudaler Endteil des Kortex). 

Auch die visuellen und auditiven Informationen 
sind in ihren primären Arealen in einer Art „Hör- 
oder Seh-Topik“ organisiert. Die unterschiedlichen 
sensorischen Informationen werden in den sekun- 
dären sensorischen Arealen der hinteren und seit- 
lichen Rindenanteile zusammengeführt, dort ver- 
rechnet und bewertet. Den sekundären Bereich 
der Hörrinde bildet das sog. Wernicke Areal. Für 
die Verarbeitung visueller Informationen existie- 
ren auf einer Hirnhälfte 2 Areale: Ein kortikaler 
Bereich ist das posteriore Areal zwischen dem pri- 


prämotorischer Kortex 


präfrontaler Kortex 
(Stirnhirn) 


Broca-Areal 


ss 


primärer auditiver Kortex 


orbitaler Fontalkortex 


mären somatosensorischen Kortex und dem pri- 
mären visuellen Kortex, das zweite Areal befindet 
sich auf dem äußeren, lateral-basalen Anteil der 
Schläfenlappen. In den genannten Bereichen wer- 
den alle einlaufenden sensorischen Informationen 
bewertet und abgeglichen. 

Adäquate Programme für eine Antwort auf die 
Informationen aus der Peripherie werden in den 
prämotorischen Anteilen des Kortex, einem Akti- 
onsgenerator vergleichbar, Top-down-Prozess [4] 
zusammengestellt und zur Ausführung an den pri- 
mären motorischen Kortex weitergegeben - oder 
auch nicht, wenn keine Antwort als die strategisch 
geeignetere Konsequenz erscheint. Sonst wird 
über den primären motorischen Kortex die Pyra- 
midenbahn aktiviert, deren Aktionen mit Feed- 
forward- und Feed-back-Informationen gesteuert 
und in ihrem Ablauf mithilfe der entsprechenden 
taktil-kinästhetischen Sensoren kontrolliert wird. 
In der »Abb. 1.2 sind die einzelnen zentralen 
Hirnregionen dargestellt, die an der sensomotori- 
schen Schleife unmittelbar beteiligt sind. 

Die sensomotorische Schleife wird durch wei- 
tere zentrale Instanzen in ihrer Aktivität gesteuert, 
kontrolliert und ökonomisiert. Diese Bezüge sollen 
beispielhaft nur am Thalamus, am Kleinhirn und 
an den Basalganglien beschrieben werden. 


primärer 
motorischer Kortex 


primärer 
somatosensorischer Kortex 


sekundärer 
visueller Kortex 


primärer 
visueller Kortex 


visuell-auditiver 


taktil-kinästhetischer, 
propriozeptiver 
Assoziationskortex 


Wernicke- 
Areal 
sekundärer 

auditiver Kortex 


Abb. 1.2 Hirnregionen. Sensorische und sensomotorische Kortex-Regionen, die Teile der sensomotorischen Schleife 
sind. Der präfrontale Kortex (Stirnhirn) ist persönlichkeitsbezogener, kritischer und kontrollierender Kortex-Anteil. 
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1.4.3 Thalamus 


Der Thalamus liegt im Zwischenhirn (Dienzepha- 
lon), am oberen Ende des Hirnstammes, im Zent- 
rum anderer, morphologisch und funktionell eng 
mit ihm verbundener zentraler Strukturen, und di- 
rekt unter dem Kortex, der sich über den Thalamus 
wölbt. Er ist somatotopisch (nach den Körper- 
regionen) und modalitätsspezifisch organisiert, so- 
dass er immer darüber informiert ist, aus welchen 
sensorischen Körperbereichen Informationen ein- 
laufen, die sofort oder erst später eine Antwort 
verlangen. Die sensorischen Informationen aller 
Modalitäten enden zunächst einmal im Thalamus. 
Damit übernimmt er eine „Torwächter-Funktion“ 
(Gating-Funktion), weil er nur sensorspezifischen 
Informationen Zugang zu den entsprechenden pri- 
mären sensorischen Kortexbereichen gewährt. Der 
Thalamus überprüft mit selektiver Aufmerksam- 
keit und im Sinne eines phasischen (kurzfristigen) 
Aktivierungssystems alle von der Peripherie ein- 
laufenden und aufsteigenden (Bottom-up) Infor- 
mationen, die für eine individuelle Person von 
ökologischer, objektiver oder sozioemotionaler Be- 
deutung sind. Er hemmt ihr weiteres Aufsteigen 
oder gibt den Weg frei zu den zugehörigen Kortex- 
bereichen, die je nach dem aktuellen Informati- 
onsstand eine Antwort einleiten oder die Informa- 
tionen - ohne sichtbare Reaktionen - verinnerli- 
chen. Der Thalamus sammelt aber außerdem über 
längere Zeit bestimmte periphere und zentrale 
(rückgekoppelte) Informationen, um erst dann zu 
entscheiden, ob und welche dieser Informationen 
in das Bewusstsein gelangen sollen, also nicht ver- 
gessen werden dürfen. Die Gating-Funktion ist 
nachts weniger strikt, sodass in oberflächlichen 
Schlafphasen z.B. Schmerzen erstmals oder stärker 
gespürt werden als in einem Wachzustand. 


1.4.4 Kleinhirn 


Das Kleinhirn (Zerebellum) liegt am dorsal-basalen 
Pol des Gehirns. Die Struktur seines Kortex unter- 
scheidet sich deutlich von der Struktur des Groß- 
hirns. In das Kleinhirn laufen aufsteigende, aus 
dem Rückenmark, dem Hirnstamm und aus dem 
vestibulären System, aber auch aus dem Kortex 
kommende Bahnen, ein. Efferente Verbindungen 
existieren zu den vestibulären Kernen zu den Ba- 
salganglien und zum Thalamus, und damit zu den 
motorischen Zentren des Großhirns. Das Kleinhirn 
gewinnt Informationen aus dem gesamten Ner- 
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vensystem (einschließlich dem limbischen Sys- 
tem). Mit Rückkopplungen und redundanten 
Schleifen ist das Kleinhirn mit allen motorischen 
Systemen verbunden. Das Kleinhirn könnte auch 
das Rechenzentrum für die Motorik genannt wer- 
den. Es steuert damit die Gleichgewichtskontrolle, 
die Kontrolle bereits ablaufender Bewegungen mit 
Feed-forward- und Feed-back-Vernetzungen. Das 
Kleinhirn ist aber auch fähig, mögliche oder not- 
wendige Adaptationen an Störungen oder Ände- 
rungen einer geplanten und bereits ablaufenden 
Handlungsstrategie zu organisieren und abzusi- 
chern. Das Kleinhirn ist hochgradig lernfähig. Au- 
ßerdem automatisiert es Bewegungsabläufe und 
entlastet damit motorische Zentren, die primär 
von den motorischen Kortexarealen gesteuert 
werden. Mentale Vorstellungen können von dem 
Kleinhirn in motorische Abläufe transformiert 
werden - womit ein mentales motorisches Trai- 
ning möglich ist, was z.B. von Spitzensportlern, 
Artisten und Musikern auch genutzt wird. 


1.4.5 Basalganglien 


Unter dieser Bezeichnung werden folgende Kern- 
gebiete zusammengefasst: Nucleus caudatus und 
Putamen bilden zusammen das Striatum. Sie wer- 
den von abwärtsziehenden Bahnen des 1. Neurons 
der Pyramidenbahn getrennt, bilden jedoch eine 
funktionelle Einheit. Sie liegen beidseits lateral des 
Thalamus. Unter dem Putamen, direkt anliegend, 
findet sich der Globus pallidus, ebenfalls vom Tha- 
lamus getrennt durch die Fasern der Pyramiden- 
bahn. Die Basalganglien verarbeiten nur Informa- 
tionen, die direkt aus dem Gehirn kommen - aus 
dem motorischen und dem sensorischen Kortex 
und aus dem limbischen System via Thalamus. 
Über den Thalamus werden die in den Basalgan- 
glien verrechneten Informationen zu den motori- 
schen Anteilen des Kortex zurückgeführt. Damit 
entsteht eine „innere Schleife“, eine Art zentraler 
Rückkopplung: Motorische Areale des Kortex > 
Basalganglien > Thalamus > motorischer Kortex. 
Die Aufgabe der Basalganglien ist die Bereitstel- 
lung und Kontrolle des strategisch günstigsten 
und hoch ökonomischen Ablaufes einer motori- 
schen Aktion. Zusammen mit dem Zerebellum bil- 
den die Basalganglien ein „Handlungsgedächtnis“, 
das über 90% unserer automatisierten sensomoto- 
rischen Entscheidungen bestimmen soll [54]. Neu- 
erdings werden den Basalganglien auch Funktio- 
nen zugeordnet, die über die Kontrolle der Moto- 
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rik hinausgehen. Die Basalganglien verfügen über 
Verbindungen zum präfrontalen Kortex und damit 
zu den Zentren der persönlichen Qualitäten und 
der Eigenwahrnehmung. Ähnlich wie das Zerebel- 
lum, soll es auch bei motorischen Lernprozessen 
und deren Automatisierung involviert sein. Das Er- 
leben modalitätsbezogener Wahrnehmungen und 
deren Kategoriebildungen werden ebenfalls mit 
den Basalganglien in Zusammenhang gebracht, 
aber auch mit dem prozeduralen Gedächtnis [13] 
(s. Kap. 1.7). Die hauptsächlichen Verschaltungen 
von Kortex, Thalamus, Zerebellum und Basalgan- 
glien sind in » Abb. 1.3 dargestellt. 


Fehlbildungen oder Läsionen der sensorischen 
Schleife, des Zerebellums und der Basalganglien 
führen - je nach Lokalisation - zu einer unter- 
schiedlichen neurologischen Symptomatik. Spas- 
tische uni- und bilaterale Paresen weisen auf eine 
Läsion oder eine Anlagestörung des motorischen 
Kortex und/oder des 1. Neurons der Pyramiden- 
bahn hin. Periphere Hypotonien sind typisch für 
Schädigungen, Läsionen oder Erkrankungen des 
2. Neurons. Koordinationsstörungen und atakti- 
sche Bewegungsstörungen weisen auf Läsionen 
oder Erkrankungen des Zerebellums. Kinder mit 
bilateralen Läsionen der Basalganglien und oft 
auch des Thalamus zeigen den Typ der dyskine- 
tisch-athetotischen Zerebralparesen vor allem 
nach schweren hypoxisch-ischämischen Enzepha- 
lopathien. Zentrale Hypotonien sind häufig ver- 
bunden mit Störungen der zentralen Informati- 
onsverarbeitung, die bei vielen Syndromen, chro- 
mosomalen Erkrankungen und neurometabo- 
lischen Erkrankungen beeinträchtigt ist. Bei frü- 
hen Lernstörungen (Kap. 5) der taktil-kinästhe- 
tisch-propriozeptiven Systeme, die ebenfalls auf 
eine Schwäche der zentralen Informationsver- 
arbeitung zurückgeführt werden können, zeigen 
Kinder eine unsichere, ungeschickte Motorik und 
Unsicherheiten bei der Kontrolle ihres Gleichge- 
wichtes. 
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Abb. 1.3 Parallelschaltungen zur sensomotischen 
Schleife. Thalamus, Zerebellum (Kleinhirn), Basalgan- 
glien. 


1.4.6 Limbisches System 
Entstehung und Funktion 


Das limbische System liegt direkt über dem Hirn- 
stamm. Es ist der älteste Anteil der Kortex-Regi- 
on. Zu ihm gehören zirkuläre, das System eng um- 
gebende Rindenanteile, wie der Gyrus cinguli (der 
direkt dem Balken, dem Corpus callosum, aufliegt), 
beidseits angelegt der Mandelkern (Corpus amyg- 
daloideum) sowie der Hippocampus (» Abb. 1.4). 
Diese Formatierung des limbischen Systems, 
samt seinem vergleichsweise geringen motori- 
schen Kortex, reichte für Krokodile seit 250 Millio- 
nen Jahren aus, um das Aussterben der Saurier 
und bis heute zu überleben. Wie blitzschnell ein 
Krokodil sich trotzdem beim Angriff auf eine Beute 
bewegen kann, lässt vergessen, wie gering noch 
ihr motorischer Kortex ausgebildet ist. Das limbi- 
sche System erfüllt die Aufgabe, zu entscheiden, 
mit welchem emotionalen (affektiven) Zustand 
eine bestimmte Erfahrung erlebt wird und welche 
Erfahrungen verstärkt und wiederholt oder besser 
gemieden werden sollten. Für das alte, ursprüng- 
liche limbische System waren dies vor allem Funk- 
tionen der Nahrungsaufnahme, des Riechens, 
Schmeckens, der taktilen Erfahrungen und der 
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Abb. 1.4 Limbisches System. Lage im 
inneren Zentrum des Gehirns mit Man- 
delkern und Hippocampus. 


Balken 


Mandelkern 


Hippocampus 


Fortpflanzung, die mit einer limbischen Gut- oder 
Schlechtnote versehen wurden, aus Gründen des 
Überlebens. 

Alle peripheren sensorischen Informationen 
passieren den Thalamus mit seiner Torwächter- 
Funktion. Ein Teil dieser Informationen wird je- 
doch, noch vor Erreichen des Thalamus, in das lim- 
bische System umgeleitet, damit, wenn notwendig, 
reflektorisch - also ohne Umwege über den Kortex 
- Ekel-, Schutz- oder Abwehrreaktionen mobili- 
siert werden können. Das limbische System liegt 
direkt über dem Hypothalamus, der kaudalsten 
Kernregion des Zwischenhirns. Sie ist die zentrale 
Kontrollstation für alle vegetativen Funktionen, 
die das vegetativ-nervale und auch das endo- 
krin-vaskuläre System in ihren Funktionen zusam- 
menführt: Atem- und Herzfrequenzänderungen, 
Hautdurchblutung (Blässe, Rötung), Schweiß- 
drüsenaktivitäten, Stoffwechselreaktionen, Verän- 
derungen der Stimme und akute Reaktionen des 
Magen-Darm-Traktes. Sie alle werden aktiviert 
und charakterisieren die emotionalen Besonder- 
heiten einer Stress- oder Beglückungssituation. 

Für die emotionalen Benotungen sind 2 Anteile 
des limbischen Systems zuständig: 

+ der makroskopisch sichtbare Mandelkern (für 
die Negativ-Benotungen), 

+ ein im limbischen System ausgebreitetes, nicht 
makroskopisch sichtbares, dopaminerges neuro- 
nales Netzwerk (für die Positiv-Benotungen). 


Über den sog. Hippocampus werden die erfolgten 
emotionalen Benotungen in das Langzeitgedächt- 
nis übertragen. » Abb. 1.5 zeigt in einem Flussdia- 


gramm das funktionelle Zusammenwirken der An- 
teile des limbischen Systems. 


Vermeidungssystem (Mandelkerne) 


Die neuronalen Komponenten sind - im Bereich 
der vorderen Anteile des limbischen Systems - zu- 
sammengefasst in einem rechten und einem lin- 
ken mandelähnlichen Knoten. Das Vermeidungs- 
system ist mit den sensorischen Afferenzen direkt 
verschaltet. Es hat die Aufgabe, die Wiederholung 
bestimmter negativer Erlebnisse (» Abb. 1.6) 
möglichst zu vermeiden. Damit sollen die energe- 
tisch sehr aufwendigen hypothalamischen Stress- 
reaktionen vermieden werden, die notwendige 
Lernerfahrungen blockieren und das Selbstwert- 
gefühl nachhaltig beeinträchtigen. 


Belohnungssystem 


Dieses System ist, da in beidseitigen neuronalen 
Netzwerken des limbischen Systems organisiert, 
nicht als ein Neuronenkern makroskopisch sicht- 
bar. Das Netzwerk produziert Dopamin, das, wie 
Serotonin und die Endomorphine, zu den wieder- 
holungsfördernden Botenstoffen des Gehirns ge- 
hört. Aktivitäten und Erlebnisse, die eine positive 
emotionale Reaktion auslösen, generieren hoch 
motiviertes und hoch effektives Lernen, das nach 
Wiederholung der belohnenden Erfahrungen ver- 
langt. Die Ausschüttung des limbischen Dopamins 
stimuliert die weitere Ausschüttung von zentra- 
lem Dopamin, Serotonin und anderen endomor- 
phinartigen Substanzen. Das Belohnungssystem 
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Abb. 1.5 Limbisches System. Flussdiagramm der sensorischen und vegetativen Zugänge und der Projektionen in 


andere Gehirnanteile. 


Abb. 1.6 Eine limbische Mandelkern-Reaktion. Der 
erste Löffel Zusatznahrung löst Enttäuschung aus. 


fördert also Motivation, Zutrauen zu eigenen Leis- 
tungen und damit auch Selbstvertrauen und 
Selbstbewusstheit. 


Hippocampi 


Dieser Anteil des limbischen Systems schließt sich 
- beidseits - als länglicher, nach dorsal ziehender 
neuronaler Wulst direkt an die Mandelkerne an. 
Die Rindenanteile der Hippocampi sind, im Quer- 
schnitt gesehen, schneckenhausartig etwas einge- 
rollt, (daher auch der Name Ammonshorn für die- 
sen Teil des Hippocampus) dicht gepackt mit strei- 
fenartigen Neuronenbändern. 

In den beiden Hippocampi wird entschieden, 
welche Situationen, Erlebnisse, Erfahrungen und 
Lernsituationen und deren positive oder negative 
emotionalen Markierungen in das Langzeitge- 
dächtnis übertragen und dort bleibend im sog. au- 
tobiografischen Gedächtnis (Frontalhirnareale) ge- 
speichert werden sollen und welche nicht. Die 
Übertragung erfolgt im Schlaf. Aber auch die 
räumliche Orientierung ist in wesentlichen Berei- 
chen an den Hippocampus gebunden. Eric Kandel, 
einer der führenden Neurobiologen, hat die Auf- 
gaben des Hippocampus während eines Interviews 
auf einen kurzen Nenner gebracht: „Ohne Auf- 
merksamkeit wird nichts behalten - und ohne 
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dass es für meine Gefühle bedeutend ist, auch 
nicht“. 

Der Hippocampus ist neuerdings wieder in die 
Diskussion geraten, da in seinen Anteilen (Gyrus 
dentatus) eine wohl lebenslange Neurogenese 
nachgewiesen wurde - inzwischen auch beim 
Menschen [67], [30]. Sie geschieht (bei Tieren und 
Menschen) allerdings nur, wenn ganz neue und 
emotional bedeutsame Erfahrungen gemacht wer- 
den: Diese lösen eine Neubildung von Neuronen 
aus, die sich, bei bleibenden Aktivitäten, in beste- 
hende neuronale Netzwerke einfügen und dort 
flexibel und synaptisch hoch aktiv agieren (neuro- 
nale Plastizität). Auf diese Weise können offenbar 
neuronale Netzwerke ganzer Hirnregionen verän- 
dert werden [7]. Offenbar ist die Neurogenese di- 
rekt stimulierbar mit neuen kognitiven und senso- 
motorischen Aufgaben und Aktivitäten. Dem Hip- 
pocampus wird damit lebenslang eine extreme 
Leistung abverlangt, da er eine riesige Menge ein- 
laufender Informationen täglich zu verarbeiten hat 
- und zudem auch als ein Zwischenlager dient, bis 
entschieden ist, ob und welche Informationen in 
das Langzeitgedächtnis übernommen werden. Be- 
deutsam ist in diesem Zusammenhang aber auch, 
dass der Hippocampus sich an ähnliche, emotional 
abgespeicherte Situationen erinnert und die Spei- 
cherinhalte des Frontalhirns in die neuen Ent- 
scheidungsprozesse mit einbezieht. Es besteht also 
zwischen Hippocampus und Frontalhirn eine 
Schleife des Informationsaustauschs. Damit wer- 
den die Hippocampi zum neuromorphologisch re- 
levanten Korrelat für die adaptive Plastizität, die 
das menschliche Nervensystem zu lebenslangem 
Lernen und adaptivem Verhalten befähigt. 


Somatische Marker 


Nach Damasio [9] hinterlassen wesentliche emo- 
tionale Ereignisse somatisch spürbare, negative 
oder positive Körperempfindungen, die ebenfalls 
bleibend im autobiografischen Gedächtnis gespei- 
chert sind. Menschen versuchen, negative Erfah- 
rungen zu vermeiden, positive zu optimieren und 
zu wiederholen. Bei negativen Körpersignalen lässt 
sich ein Gehirn nicht oder nur ungern auf neue Er- 
fahrungen und Lernen ein - außer auf adaptive 
Verhaltensmodifikationen, um Negativerfahrun- 
gen nicht noch einmal erleben zu müssen. Schon 
früher einmal über den Hippocampus im Stirnhirn 
gespeicherte, emotional bewertete Erinnerungen 
werden wieder aktiviert und dem Hippocampus in 
einer Schleife erneut zugänglich gemacht: Somati- 
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sche Marker melden sich wieder, bewusst oder un- 
bewusst. Sie beeinflussen damit erneut Entschei- 
dungen unter emotionalen Kriterien, die schon 
einmal als angenehm oder unangenehm gespei- 
chert worden waren. Somatische Marker und kog- 
nitive Prozesse arbeiten zusammen, um die „rich- 
tige“ Entscheidung zu finden. Somatische Marker 
haben daher auch eine adaptive Funktion, denn sie 
wurden erworben in der Auseinandersetzung der 
eigenen Wünsche und Vorstellungen mit den kul- 
turellen und sozialen Forderungen und Erwartun- 
gen, die unser Lernen und unsere Erfahrungen 
ebenso geprägt haben. Somatische Marker erwei- 
tern daher beträchtlich die adaptiven Potenzen 
des Menschen. Sie gehören somit zu den neurobio- 
logischen Grundlagen einer adaptiven Verhaltens- 
kompetenz. 


Funktion des orbitalen, präfrontalen 
Kortex 


Es könnte die Meinung entstehen, Menschen seien 
ihrem emotionalen System ausgeliefert, das zudem 
auch noch weitgehend unbewusst arbeite. Dem ist 
jedoch nicht so. Ein kleiner, unterer Anteil des 
Stirnhirns, der orbitale, präfrontale Kortex 
(» Abb. 1.2), der auf der oberen Orbitalwand auf- 
liegt, ist mit dem eng benachbarten limbischen 
System direkt verschaltet. Die kritischen Qualitä- 
ten des Stirnhirns, ein später Neuerwerb durch die 
Evolution, sind bekannt. Im orbitalen, präfrontalen 
Kortex werden die augenblickliche und die alltäg- 
liche emotionale Grundstimmung überprüft und 
verglichen. Nach individuellen Erfahrungen, Moti- 
vation, Ambivalenz und der Signalwirkung somati- 
scher Marker wird ein Entschluss herbeigeführt, 
ob an einem Vorhaben festgehalten oder ob es auf- 
geschoben oder ganz aufgegeben werden soll. Bei 
der Abwägung des Risikos einer Regelverletzung 
(für sich selbst und für andere), spielen auch die 
individuell erworbenen oder fehlenden mora- 
lischen Wertvorstellungen eine nicht zu vernach- 
lässigende Rolle. Nach Roth [54] sind für solche 
Entscheidungen nicht die rationalen Argumente 
entscheidend. Primär seien es die Emotionen, die 
Verhalten und Handlungsmotive auslösen und zu 
steuern versuchen. Diese können nur durch das 
„Einkoppeln“ anderer emotionaler Motive in eine 
entgegenstehende Richtung gelenkt werden - al- 
lerdings, wie wir doch anmerken möchten - auch 
mit der mindestens teilweisen Einbeziehung der 
Ratio. 
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Grundlagen 


Da der präfrontale Kortex (das Stirnhirn) erst ge- 
gen Ende des 3. Lebensjahres auszureifen be- 
ginnt, wundert es nicht, dass Kinder in den ersten 
3 Lebensjahren im Hier und Jetzt leben und nahe- 
zu ausschließlich affektgesteuert sind. Frühkindli- 
che Regulations- und Verhaltensstörungen sind 
immer mit einer Mandelkern-Symptomatik ver- 
bunden. Der Aufbau eines sicheren Bindungsver- 
haltens verläuft dagegen nahezu ausschließlich 
mit der Aktivierung des Belohnungssystem und 
zwar bei Mutter und Kind gleichermaßen [62]. 
Neurologische Untersuchungen [42] sollten daher 
immer bemüht sein, nicht das Mandelkern-Sys- 
tem zu aktivieren, da sonst keine validen Befunde 
mehr erhoben werden können. Das Gleiche gilt 
bei Kleinkindern auch für medizinische Therapien. 
Therapeutische Schulen, die nicht auf die Reaktio- 
nen des limbischen Systems Rücksicht nehmen, 
werden keine nachhaltigen Erfolge gewinnen kön- 
nen. Dabei sollte nicht aus dem Auge gelassen 
werden, dass die Untersuchungs- oder Therapie- 
situationen, ob vermeidungs- oder belohnungs- 
betont, vom Hippocampus in das Grund- oder 
Wiedererkennungsgedächtnis (Kap. 1.7) übertra- 
gen wird, wie auch die dazu erworbenen somati- 
schen Marker. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.4.7 Präfrontaler Kortex 
Lage und Funktion 


Der präfrontale Kortexanteil, vor dem prämotori- 
schen Kortex gelegen, ist der evolutionär jüngste 
Teil und dazuhin ein beträchtlicher Mengen- 
zuwachs des menschlichen Gehirns. Seine mor- 
phologischen Strukturen, seine Neurotransmitter- 
produktion, aber auch die Verknüpfung mit ande- 
ren Hirnteilen reifen vergleichsweise langsam; 
seine Myelinisierung ist die Letzte im gesamten 
Kortex. Erst mit und nach der Pubertät wird dieses 


Areal in die Funktionen des übrigen Gehirns ganz 
integriert [65]. Die langsame Ausreifung scheint 
auch der Grund zu sein, warum Ereignisse vor 
dem 3. Lebensjahr kaum erinnert werden. Mora- 
lische und sittliche Einsichten zeigen Kinder - nun 
langsam verlässlicher werdend - erst zwischen 
dem 3. bis 6. Lebensjahr, mit großer individueller 
Varianz. 

Der präfrontale Kortex wird gelegentlich - je- 
doch nicht ganz zutreffend - als „überwachendes 
Aufmerksamkeitssystem“ bezeichnet, das mit al- 
len anderen sensomotorischen, kognitiven und as- 
soziativen Arealen zusammenarbeitet [53]. Er er- 
möglicht und steuert Aufmerksamkeit, verfügt 
über einen Großteil der Gedächtnisse, beteiligt 
sich bei schwierigeren Problemlösungen, und er 
besitzt schließlich die Fähigkeit zu einer kritischen 
Selbstkontrolle. Präfrontale Areale entwerfen und 
steuern außerdem zeitliche und strukturelle Ab- 
laufplanungen und die Koordinierung mit dem 
dazu notwendigen (auch emotionalen), adäquaten 
Verhalten (handlungsrelevanter Kontext, Arbeits- 
gedächtnis). Das Stirnhirn ist ein höchst „privile- 
gierter“ Kortexanteil: Er erhält Informationen aus 
nahezu allen Hirnteilen, über Geist, Körper und 
Emotionen, über die Aktivitäten der Neurotrans- 
mitter, über angeborene (auch vegetative und bio- 
regulatorische) Präferenzen, über frühere und ak- 
tuelle Körperzustände und über die individuelle 
Relevanz der dinglichen Welt und der Erfahrun- 
gen, die eine subjektive Bedeutung haben [9]. Di- 
rekte Reentry-Verbindungen (s. Kap. 1.6) bestehen 
mit dem limbischen System. Emotionale Reaktio- 
nen werden in Hinblick auf Regelverletzungen kri- 
tisch hinterfragt. Gesteuert und kontrolliert wer- 
den: Spontaneität des Verhaltens, Orientierung im 
Raum, Zeit- und die Reihenfolgeabschätzung eines 
Vorhabens (Vorplanung), Sozialverhalten, Selbst- 
kontrolle, Einhaltung sittlicher und moralischer 
Regeln. Neue Erfahrungen und besondere Eindrü- 
cke werden vornehmlich hier in ihrem emotiona- 
len Kontext gespeichert. Zur „Mustererkennung“ 
jeglicher Art ist der präfrontale Kortex besonders 
befähigt und damit auch zur Bewertung qualitati- 
ver Unterschiede. 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


O 


Belohnungsorientierte therapeutische und 
individuelle Strategien 

Der präfrontale Kortex ist der zuletzt ausreifende 
Gehirnanteil. Da er die individuelle „Ich-Struktur“ 
mit all ihren Potenzen und Limitierungen reprä- 
sentiert und die Abwägung von Regelverletzun- 
gen und deren Folgen in Erwägung ziehen kann, 
wird es kaum erfolgversprechend sein, mit Kin- 
dern über einzuhaltende Regeln zu diskutieren. 
Bis in das Alter von etwa 4 Jahren leben Kinder 
im Hier und Jetzt. Mit strikten Regeln und Ver- 
boten (oft aus Sicherheitsgründen notwendig) 
und mit den angemessenen Belohnungen (z.B. 
positive Zuwendung) für gewünschtes Verhalten 
ist bei Kindern mehr zu erreichen als mit vielen 
Worten. Die Einhaltung der Regeln und Verbote 
muss überwacht werden, da Übertretungen vom 
Kind meist nicht wirklich beabsichtigt, sondern 
ein Akt spontanen Handelns sind. Das gilt auch 
für medizinische und therapeutische Maßnah- 
men, wie die regelmäßige Einnahme von Medi- 
kamenten oder regelmäßig zu absolvierende 
Therapien, Physio- oder Ergotherapien oder logo- 
pädische Therapien. Gerade therapeutischen Dis- 
ziplinen muss daran gelegen sein, für jedes Kind 
belohnungsorientierte therapeutische und indivi- 
duelle Strategien zu finden. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.4.8 Asymmetrische 
Organisation des Kortex 


Entstehung, Morphologie und 
Funktionen 


Die beiden Rindenanteile des Kortex zeigen mor- 
phologisch in der Regel eine bemerkenswerte 
Asymmetrie, an der vor allem die Sprachregionen 
(Temporalbereich) beteiligt sind. Das Wernicke- 
Areal der linken Seite ist meist deutlich größer als 
das korrespondierende Areal der rechten Seite. 

Die asymmetrische Organisation von Kortex- 
funktionen ist, nach heutigem Verständnis, eine 
Konsequenz des aufrechten Ganges des Menschen, 
somit also evolutionären Ursprungs. Vierbeinigkeit 
erfordert, wegen der Bewegungssymmetrie, eine 
neuronale und kortikale Symmetrie. Bei aufrech- 


1.4 Neurobiologische Grundlagen 


tem Gang können die Hände jedoch unabhängig 
voneinander bewegt werden (z.B. zum Tragen und 
zum Werkzeuggebrauch) - was einen kaum zu 
überschätzenden evolutionären Vorteil zur Ent- 
wicklung des Menschen brachte. Gestik und Hand- 
funktionen sind daher nur noch durch eine Hirn- 
hälfte steuerbar, da bei beidseitiger Kontrolle sen- 
somotorische Irritationen, Präzisionsmängel und 
Konfliktsituationen vorprogrammiert wären. 

Warum aber ist es gerade die linke Kortexhälfte, 
die die intendierte Motorik steuert? Etwa 80% al- 
ler Menschen sind rechtshändig, sehr wahrschein- 
lich schon die ersten aufrecht gehenden Australo- 
pithecinen, wie die bekannte „Lucy“ vor etwa 3 
Millionen Jahren. Bei linkshändigen Menschen 
bleibt die Sprache in der linken Hemisphäre. Aber 
es gibt Ausnahmen, wie immer in der Biologie. Bei 
etwa 5% rechtshändiger und bei 30% linkshändi- 
ger Menschen liegt das Sprachzentrum in der 
rechten Hemisphäre [68]. Präferenz zu einer 
rechtsseitigen Motorik existiert bereits vorgeburt- 
lich, obwohl die endgültige Festlegung der Hand- 
präferenz Monate und Jahre benötigen kann. Die 
Lateralisierung des rechten und linken Kortex für 
bestimmte Aufgaben soll bereits während des in- 
trauterinen Lebens angestoßen werden: über ves- 
tibuläre und auditive Reize, die bevorzugt diejeni- 
gen sensorischen Organe erreichen, die der müt- 
terlichen Bauchwand und somit der Außenwelt 
näher liegen [3]. Die beiden Hemisphären ver- 
arbeiten Informationen unterschiedlich: die rechte 
mehr global und affektiv (mit einer vorwiegend 
parallelen Verschaltung der Informationsverarbei- 
tung), die linke analytisch, analog-sequenziell (mit 
vorwiegenden seriellen Vernetzungen der Infor- 
mationsverarbeitung). Die Lateralisierung ist, was 
letztlich nicht überrascht, plastisch, hängt also von 
den Umweltbedingungen ab, in denen ein Kind 
aufwächst. Zum Beispiel werden vokalreiche Spra- 
chen, wie die japanische, viel stärker rechtsseitig 
verarbeitet als konsonantenreiche, da Vokale eine 
deutlich höhere affektive Bedeutung besitzen (Ahl, 
O je!, na-na!) als Konsonanten [71]. Für Denken 
und Verhalten ist jedoch immer die Zusammen- 
arbeit der beiden Hemisphären notwendig. In 
>» Tab. 1.1 sind die Informationen über die bevor- 
zugten Leistungen der beiden Hemisphären zu- 
sammengefasst. 
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Tab. 1.1 Lateralisierte Funktionen der rechten und linken Hemisphären (nach Birbaumer u. Schmidt [3]). 


Aufgaben Linke Hemisphäre 


Visuelles System Buchstaben, Wörter 


Einzelinformationen: Rot, Grün (Ampel) 


Auditives System 


Somatosensorik Erkennen taktiler Muster 


Bewegungen 


Gedächtnisse verbales Gedächtnis 


Sprache Sprechen; Lesen; Schreiben; Rechnen 
Denken kausal, analytisch 
Emotionen neutral, positiv 


O 


Obwohl die Sprachmotorik sich schon früh, etwa 
ab dem Ende des 1. Lebenshalbjahres in der lin- 
ken Hemisphäre organisiert, kann es noch Jahre 
dauern, bis die Händigkeit endgültig festgelegt 
ist. Diese Tatsache ist ein gutes Beispiel dafür, 
dass bestimmte Entwicklungspfade ihre jeweils ei- 
genen Entwicklungsprozesse eigenständig durch- 
laufen und nicht unbedingt von denen anderer 
Pfade abhängig sind. Eine solche Strategie macht 
Sinn, weil bei bedrohten oder ausfallenden Pfaden 
der Entwicklung nicht mehrere Systeme gleicher- 
maßen mit betroffen sind, sondern sich getrennt 
entwickeln können - was, evolutionär gesehen, 
die Überlebenschancen deutlich erhöht. Es gibt 
daher bisher auch keinen einzigen überzeugen- 
den neurobiologischen Hinweis dafür, dass durch 
alternierende Bewegungsübungen oder durch in- 
tensives Krabbeln eine funktionelle Verbesserung 
der hemisphärischen Leistungen erreicht werden 
kann - oder dass damit einer Lese-Rechtschreib- 
Schwäche vorgebeugt werden könnte, wie thera- 
peutisch und pädagogisch immer wieder argu- 
mentiert wird. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


Die rechte Hemisphäre enthält zusätzlich ein non- 
verbales „Affektlexikon“ für das Verstehen und 
Beantworten emotionaler Signale anderer Men- 
schen. In ihm sind die emotionalen Botschaften 
der Mimik, der Sprache und ihrer Prosodie, der 
Gestik, der Körperhaltung und der Bewegungen 
(Körpersprache) gespeichert. Das „Affektlexikon“ 
generiert die sprachlichen, motorischen und emo- 


Sprachlaute; hochfrequente Töne 


komplexe, intendierte Bewegungen 


Rechte Hemisphäre 

komplexe Muster; Gesichter; Farben 
Farbkombinationen; Unterscheidung: 
Nähe, Ferne 

Geräusche; Musik; niederfrequente Töne 
Erkennen komplexer taktiler Muster und 
Gestalten; Schmerzen 

freie Bewegungen im Raum 

nonverbale Gedächtnisse 

Prosodie; Melodie 

analog, kreativ 


negativ, ambivalent 


tionalen Antworten und die dazu gehörigen vege- 
tativen Reaktionen bei Stress- oder Entspannungs- 
situationen. Die beiden Hemisphären sind über 
den Balken (Corpus callusum) miteinander ver- 
bunden. Er ist im posterioren Bereich bei Frauen 
dicker, da bei ihnen während des Sprechens die 
rechte Hemisphäre relativ stärker mit beteiligt ist 
als bei Männern. 


1.5 Reflexologie und frühe 
motorische Reaktionen 


1.5.1 Monosynaptische Reflexe 
(Eigenreflexe) 


Eigenreflexe sind ein spinales, in sich geschlosse- 
nes Regelsystem, das von den Sensoren eines Or- 
gans (z.B. der Muskulatur) ausgelöst wurde und 
vom gleichen Organ beantwortet wird. Mit der 
Sensomotorik stabilisieren sie die posturale Si- 
cherheit. Eigenreflexe existieren daher erst seit 
etwa 350-300 Millionen Jahren, als Tiere, die im 
Wasser lebten, auf das Land kamen und damit der 
Schwerkraft ausgeliefert waren: Muskelspindeln 
als sensorische Organe in den Muskeln entwickel- 
ten sich erst zu dieser Zeit. Fische haben keine 
Muskelspindeln [26]. Die monosynaptischen Refle- 
xe des motorischen Systems verfügen immer über 
einen direkten Zugriff auf die «-Motoneurone des 
Rückenmarkes. Damit ist das monosynaptische 
System selbstständig, unabhängig und abge- 
schirmt von den übergeordneten, zentralen moto- 
rischen Zentren. Es verfügt über die dicksten und 
damit schnellsten Fasern des menschlichen Ner- 
vensystems, die Reflexantwort benötigt daher nur 
etwa 30 Millisekunden. Das System reift in seiner 
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Obwohl die Sprachmotorik sich schon früh, etwa 
ab dem Ende des 1. Lebenshalbjahres in der lin- 
ken Hemisphäre organisiert, kann es noch Jahre 
dauern, bis die Händigkeit endgültig festgelegt 
ist. Diese Tatsache ist ein gutes Beispiel dafür, 
dass bestimmte Entwicklungspfade ihre jeweils ei- 
genen Entwicklungsprozesse eigenständig durch- 
laufen und nicht unbedingt von denen anderer 
Pfade abhängig sind. Eine solche Strategie macht 
Sinn, weil bei bedrohten oder ausfallenden Pfaden 
der Entwicklung nicht mehrere Systeme gleicher- 
maßen mit betroffen sind, sondern sich getrennt 
entwickeln können - was, evolutionär gesehen, 
die Überlebenschancen deutlich erhöht. Es gibt 
daher bisher auch keinen einzigen überzeugen- 
den neurobiologischen Hinweis dafür, dass durch 
alternierende Bewegungsübungen oder durch in- 
tensives Krabbeln eine funktionelle Verbesserung 
der hemisphärischen Leistungen erreicht werden 
kann - oder dass damit einer Lese-Rechtschreib- 
Schwäche vorgebeugt werden könnte, wie thera- 
peutisch und pädagogisch immer wieder argu- 
mentiert wird. 


Entwicklungsneurologische 
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Die rechte Hemisphäre enthält zusätzlich ein non- 
verbales „Affektlexikon“ für das Verstehen und 
Beantworten emotionaler Signale anderer Men- 
schen. In ihm sind die emotionalen Botschaften 
der Mimik, der Sprache und ihrer Prosodie, der 
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situationen. Die beiden Hemisphären sind über 
den Balken (Corpus callusum) miteinander ver- 
bunden. Er ist im posterioren Bereich bei Frauen 
dicker, da bei ihnen während des Sprechens die 
rechte Hemisphäre relativ stärker mit beteiligt ist 
als bei Männern. 


1.5 Reflexologie und frühe 
motorische Reaktionen 


1.5.1 Monosynaptische Reflexe 
(Eigenreflexe) 


Eigenreflexe sind ein spinales, in sich geschlosse- 
nes Regelsystem, das von den Sensoren eines Or- 
gans (z.B. der Muskulatur) ausgelöst wurde und 
vom gleichen Organ beantwortet wird. Mit der 
Sensomotorik stabilisieren sie die posturale Si- 
cherheit. Eigenreflexe existieren daher erst seit 
etwa 350-300 Millionen Jahren, als Tiere, die im 
Wasser lebten, auf das Land kamen und damit der 
Schwerkraft ausgeliefert waren: Muskelspindeln 
als sensorische Organe in den Muskeln entwickel- 
ten sich erst zu dieser Zeit. Fische haben keine 
Muskelspindeln [26]. Die monosynaptischen Refle- 
xe des motorischen Systems verfügen immer über 
einen direkten Zugriff auf die «-Motoneurone des 
Rückenmarkes. Damit ist das monosynaptische 
System selbstständig, unabhängig und abge- 
schirmt von den übergeordneten, zentralen moto- 
rischen Zentren. Es verfügt über die dicksten und 
damit schnellsten Fasern des menschlichen Ner- 
vensystems, die Reflexantwort benötigt daher nur 
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Morphologie und Funktion, es ist daher von Lern- 
prozessen weitgehend unabhängig. 


1.5.2 Polysynaptische Reflexe 
(Fremdreflexe) 


Die Reflexauslösung erfolgt durch die Stimulierung 

sensorischer Organe des Körpers (oft die der Haut). 

Die Reflexantwort durchläuft dabei mehrere bis 

sehr viele Synapsen und sie kehrt nicht mehr zu 

dem Ort zurück, von dem der sensorische Reiz 

ausgelöst wurde. Die Reaktionen sind sensorspezi- 

fisch, aktivieren jedoch andere Körperbereiche. 

Polysynaptische Reflexe haben vielfältige Auf- 

gaben zu bewältigen, die jeweils auch zu unter- 

schiedlichen Zeiten der individuellen Entwicklung 

aktiv sind. Dazu gehören u. a.: 

e Schutzreflexe (Haut- und kraniofaziale und orale 
Reflexe), 

+ Reflexe der Nahrungsaufnahme (Saugreflex, 
Schluckreflex, Brustsuchreflex), 

e Flucht- und Abwehrreflexe, 

+ Reflexe der Halte-Stell-und Bewegungssteue- 
rung. 


Als Medium- und Long-Loop-Reflexe dienen sie 
der Bewahrung der Haltung, wie z.B. bei der Stabi- 
lisierung auf schwankendem Boden, in einem Boot 
oder im Bus oder bei Bahnfahrten notwendig (ves- 
tibuläre Reflexe). Die Reflexzeit ist verlängert, 
zwischen etwa 70-200 Millisekunden. Zum Teil 
sind Fremdreflexe angeboren - jedoch keineswegs 
alle. 

Abwehr-, Schutz- und Fluchtreflexe sind auch 
bei Tieren, die im Wasser leben, überlebensnot- 
wendig. Die polysynaptischen Reflexe sind daher 
viel älter als die monosynaptischen der Land- 
bewohner. Fremdreflexe werden über Sensoren 
des Riechens, Schmeckens, Hörens, Sehens und 
mit denen der Propriozeption ausgelöst: Sie ver- 
fügen über direkte Verbindungen zum limbischen 
System und zu anderen, meist prämotorischen 
und motorischen Zentren, die über diese direkten 
Verschaltungen eine schnelle Reflexbeantwortung 
möglich machen. Eine solche Art der Verschaltung 
mit eigenen affektiven und motorischen Zentren 
befähigen Fremdreflexe aus ihren eigenen Aktivi- 
täten zu lernen und sich besser an ihren Aufgaben 
anzupassen. Durch die zusätzlichen positiven oder 
negativen limbischen Bewertungen erhalten sol- 
che Fremdreflexe zusätzliche und damit adaptive 
Möglichkeiten zu Korrektur zu der Endausgestal- 
tung einer funktionell adäquaten Reizbeantwor- 


1.5 Reflexologie 


tung, wie z.B. Ausspucken der Nahrung oder Stabi- 
lisierung von gefährdeter Haltung und Bewegung. 
Es ist ebenfalls ein adaptiver Lernprozess, wenn 
mit zunehmendem Alter und durch Nutzung 
gleichgewichtsbedrohende Situationen durch Ver- 
kürzung der Reaktionszeit abgefangen werden 
können [22]. 


1.5.3 Frühe motorische 
Automatismen 


Es sind angeborene, rasch abrufbare Programme 
zur Strukturierung stereotyper und repetitiver 
automatisierter Bewegungsabläufe mit Program- 
men zur Haltungsbewahrung (Central Movement 
Pattern Generators nach Forssberg u. Dietz [17]). 
Angeborene neuronale Netzwerke im Hirnstamm 
steuern posturale Reaktionen schon sehr früh, 
wenn sie denn abgerufen werden. Angeborene spi- 
nale Lokomotionszentren generieren repetitive 
automatisierte Bewegungsabläufe der unteren Ex- 
tremitäten. Beide angeborenen Netzwerke arbei- 
ten jedoch nicht autonom, wie die Eigenreflexe, 
sondern unter der Kontrolle motorische Zentren 
des Stamm- und Mittelhirns. Ein Teil dieser Auto- 
matismen verschwinden im Laufe des 1. Lebens- 
halbjahres durch die zunehmende Dominanz der 
pyramidalen Motorik. Ein Teil wird lebenslang ge- 
nutzt, da sie Bestandteil der alltäglichen, tonus- 
und haltungsstabilisierenden Motorik sind. Ein an- 
derer Teil - u.a. die Moro-Reaktion, die asym- 
metrisch und symmetrisch tonische Nackenreak- 
tion, die Greifreaktion (Greifreflex der Hände) - 
bleiben, weil „eingewoben“ [26] in die pyramidale 
Motorik, latent aktivierbar; vor allem in Stress-Si- 
tuationen und bei neurodegenerativen Erkrankun- 
gen. 


1.5.4 Frühkindliche Reaktionen 


Im Verlauf der letzten 100 Jahre ist eine Vielzahl 
sog. „Frühkindlicher Reflexe“ beschrieben worden 
(u.a. [48]), deren eigentliche Existenz bisher kaum 
verstanden wurde. Teils als „Primitivreflexe“ oder 
als „frühe Reflexe“ bezeichnet, gelang es bisher so 
gut wie nicht, ihre Bedeutung als „sensomotori- 
sche Phänomene“ zu verstehen, auch nicht, warum 
die einen bei der Geburt schon etabliert sind und 
dann, um das Ende des ersten Lebenshalbjahr ver- 
schwinden (Moro-Reflex) oder erst jetzt, bei Be- 
ginn des zweiten Lebenshalbjahres, nachweisbar 
werden (Landau-Reflex). Von den vielen frühkind- 
lichen „Reflexen“ sind nur wenige in die Entwick- 
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lungsneurologie und Neuropädiatrie übernommen 
worden: Die Moro-Reaktion, die symmetrisch to- 
nische Nackenreaktion, die symmetrisch tonische 
Nackenreaktion, der Galant-Reflex, der Landau-Re- 
flex, der Handgreif-Reflex, der Brustsuch-Reflex. 


1.5.5 Angeborene Fremdreflexe 
oder adaptive Fremdreflexe? 


Es ist Sacher [56] gewesen, der erstmals auf die 
Existenz lern- und adaptivfähiger Fremdreflexe 
und deren Funktionen hingewiesen hat. Er hat sie 
als „angeborene Fremdreflexe“ bezeichnet und 
meint dabei explizit lern- und adaptivfähige poly- 
synaptische Reflexsysteme, im Gegensatz zu nicht 
angeborenen, erworbenen Fremdreflexen, die es 
auch gibt. Selbst in den Standardwerken der Neu- 
roanatomie und Neurobiologie ist über lernfähige 
Fremdreflexe nichts zu finden, auch nicht in den 
Lehrbüchern der Neurologie. In der Medizin und 
der Neurobiologie kommen sie nicht vor: Es gibt 
sie offenbar nicht. Sachers Bezeichnung „angebo- 
rene Fremdreflexe“ stößt auf Unverständnis bis of- 
fene Ablehnung: Die Begriffsbildungen „angebo- 
ren“ und „Fremdreflex“ stehen in der Neurologie 
für starre, durch nichts veränderbare, ein für alle- 
mal genetisch festgelegte neuronale Konstrukte, 
die reflektorisch zu vorbestimmten Reflexantwor- 
ten führen. Wir schlagen daher vor, da Sacher kei- 
nen Anlass sieht, seine Benennung „angeborene 
Fremdreflexe“ zu ändern, sie vorübergehend in 
der Medizin und Neuropädiatrie und Neurophy- 
siologie als „adaptive Fremdreflexe“ zu bezeich- 
nen, so lange jedenfalls, bis sich eine allgemein ak- 
zeptierte Benennung durchgesetzt hat. 

An 2 Beispielen soll diese Art von angeborenen 
Fremdreflexen demonstriert werden, am Hand- 
greif-Reflex und am Moro-Reflex. Wir folgen dabei 
der Deutung von Sacher [56],[57]. Durchläuft eine 
Reflex-Antwort ihre neuronalen Pfade bis zur Pro- 
duktion einer Reflex-Antwort, bezeichnet Sacher 
das Ergebnis nicht mehr als Reflex, sondern er ist 
nun zur Reaktion geworden. Also: Handgreif-Reak- 
tion, Moro-Reaktion, Landau-Reaktion. Der Reiz 
von der Berührung der Handfläche, die zur Hand- 
greifer-Aktion führt ist kurz. Einige wenige Neuro- 
ne müssen dazu aktiviert werden im Gegensatz 
zur Moro Reaktion, die viele neuronale Pfade mit 
vielen Neuronen durchläuft und limbische Bewer- 
tungen und eine efferente motorische Ausgestal- 
tung der Reizbeantwortung vom prämotorischen 
Kortex mit auf den Weg bekommt. Die Reaktion 
als Reizantwort zeigt um die Geburt ein Phase I: 


Abduktion der Oberarm, Extension der Ellbogen, 
Öffnen der Hände; und eine Phase II: Adduktion 
der Oberarme, Beugung der Ellbogen, Schluss der 
Hände. Die Phase I lässt sich schon sehr früh intra- 
uterin nachweisen. Mit zunehmendem Wachstum 
der Beugemuskulatur, gerät das ungeborene Kind 
in ein Paket von Beugern, um dann, nach Geburt 
wieder, ab etwa der 4. Lebenswoche, in eine eher 
ausgeglichene Strecker-Beugehaltung der Arme 
und Schließen der Hände zurückzukehren. Über 
die Moro-Reaktion ist vielgestritten worden. Sie 
wurde u.a. als Überreste der Evolution des Men- 
schen gedeutet: Als Klammereffekt des Säuglings. 
2 Punkte sind bis heute nicht geklärt: Warum 
weint ein Säugling bei der Prüfung der Moro-Re- 
aktion? Wenn die Reaktion Reste eine Umklam- 
merungshilfe für ein Affenkind gewesen sein soll: 
Warum gibt es dann die Phase I; die geradezu eine 
Umfassung, ein Klammern unmöglich macht (ge- 
öffnete Hände, Extension der Arme)? Hat die Mo- 
ro-Reaktion, Phase I vielleicht eine intrauterine 
Funktion? Nach Sacher wäre das sehr wohl mög- 
lich. Die Phase I könnte eine perfekte Schutzreak- 
tion (intrauterine Verkeilung) gegen einen uner- 
warteten Lagewechsel sein, bei plötzlichen, ruck- 
artigen Bewegungen der Mutter. Gegen Ende der 
Schwangerschaft ist ein solcher Schutz durch die 
mehr oder weniger gute Beugeverpackung nicht 
mehr notwendig, wohl aber im ersten Lebenshalb- 
jahr, in einer Zeit, in der wieder Lageinstabilitäten 
drohen, denen das Kind ohne Phase-Il-Moro-Reak- 
tionen schutzlos ausgeliefert wäre. Die Phase-Il- 
Reaktion ist dann nur noch eine Rückholbewegung 
der Arme und Hände in die Ausgangssituation, die 
Phase-I-Reaktion wäre dann die eigentliche 
Schutzreaktion. Mit den üblichen Formen der Prü- 
fung der Moro-Reaktion erlebt ein Säugling eine 
wirkliche Lageinstabilität, die das limbische Sys- 
tem rasch und negativ beantwortet. Das Kind 
auch: Es weint und ist oft nur schwer wieder zu 
beruhigen. 

Halte- und Stellreaktionen und die frühen moto- 
rischen Automatismen sind keine Reflexe im 
strengen neurophysiologischen Sinne. Derartig dy- 
namisch und synaptisch aufwendig konzipierte 
Reflexkonstruktionen können heute nicht mehr 
nur als „Primitivreflexe“ abgetan werden. Es gibt 
Hinweise, dass ein Teil dieser „höher organisierten 
Reflexe“ eine direkte Funktion für die intrauterine 
Motorik des Feten besitzen könnten. Mit großer 
Wahrscheinlichkeit sind diese frühen motorischen 
Phänomene motorische Antworten auf intraute- 
rine Erfahrungen und Lageveränderungen. Diesen 
„angeborenen Fremdreflexen“ wären dann aber 
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bereits schon affektive und adaptive Kompetenzen 
eigen. Sollten die bisher isoliert rezipierten Reflexe 
und motorischen Automatismen eine funktionelle 
und fortschreitende motorische Dynamik besitzen, 
wären sie systemisch und funktionell besser ein- 
zuordnen und verständlicher [55]. Schon 1976 
schrieb der Göttinger Neurophysiologe H.-D. 
Henatsch: Haltung und Bewegung ist kein Entwe- 
der-oder. „Die Haltung muss selbst beweglich sein, 
um die fortschreitende Bewegung in jedem Augen- 
blick, am Laufen halten zu können“. Dass dieser 
Wechsel und die Gleichzeitigkeit von Haltung und 
Bewegung möglich ist, garantieren adaptive, ange- 


borene Fremdreflexe. 


Monosynaptische und polysynaptische Reflexe 
dienen der Stabilisierung von Haltung und Bewe- 
gung. Ein Teil der polysynaptischen Reflexe, auf 
der Basis differenter Modalitäten, gehört jedoch 
zu den überlebenswichtigen Flucht-, Schutz- und 
Abwehrreflexen. Hinweise mehren sich, dass 
frühe motorische Automatismen bereits während 
des intrauterinen Lebens motorische Aufgaben zu 
erfüllen haben: die Wahrnehmung und Stabilisie- 
rung der Körperstellung und den Aufbau senso- 
motorischer und affektiver Wahrnehmungspro- 
zesse, die mit limbischer Markierung zunächst im 
sensorischen Kortexbereich gespeichert werden. 
Dafür spricht, dass schon bei Geburt das Bottom- 
up-System der sensorischen kortikale Anteile der 
Informationsverarbeitung voll ausgereift ist und 
hoch aktiv arbeitet, während das motorische Top- 
down-System nur zögerlich in Gang kommt. Teile 
dieser frühen Automatismen verschwinden, wohl 
weil sie nicht mehr benötigt werden, andere blei- 
ben lebenslang funktionsfähig, stehen jedoch un- 
ter der Kontrolle der pyramidalen Motorik, sodass 
sie scheinbar verschwunden sind. Im Zusammen- 
hang mit akuten und chronischen Stressreaktio- 
nen oder als Folge neurodegenerativer Erkrankun- 
gen, werden sie dann aber doch wieder in ihren 
Funktionen sichtbar. Es gibt Hinweise, dass ein 
Teil dieser „höher organisierten Reflexe“ eine di- 
rekte Funktion für die intrauterine Motorik des 
Feten besitzen könnten. Mit großer Wahrschein- 
lichkeit sind diese frühen motorischen Phänome- 
ne motorische Antworten auf intrauterine Erfah- 
rungen und Lageveränderungen. Diesen „ange- 
borenen Fremdreflexen“ wären dann aber bereits 
schon affektive und adaptive Kompetenzen eigen. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.6 Neuronale Netzwerke 


1.6 Neuronale Netzwerke 


Die Beschreibung des Baus und der einzelnen 
Funktionen des Nervensystems basierte bis zu die- 
ser Buchseite auf einer didaktisch notwendigen, 
abgrenzenden Kategorisierung und auf einer mini- 
malisierenden Darstellung verdrahteter funktio- 
neller Abläufe - als würden diese in linearer Ein- 
seitigkeit und in einer Art Ein-Ausschalt-Modus, je 
nach Gebrauch, vonstattengehen. Die Wirklichkeit 
ist aber ganz anders. 


1.6.1 Eigenschaften neuronaler 
Netzwerke 


Als charakteristisch für die periphere und zentrale 
Informationsverarbeitung werden heute angese- 
hen [13], [23]: 

e vielfältigste Verzweigungen der Informations- 
weitergabe in neuronalen Netzwerken, 

o Verstärkungen und Abschwächungen der moda- 
len Signale peripher und zentral, 

e positive (verstärkende) und negative (dämpfen- 
de) Rückkopplungen modaler Signale auf einzel- 
ne Neurone oder kleine Neuronengruppen, 

e zeitliche Begrenzungen der Erregungen durch 
Rückkopplungskreise, 

+ Feed-back- und Feed-forward-Kontrollen zur 
Präzisierung von Top-down-Prozessen, 

+ reziproke Kopplungen (Reentry-Verbindungen) 
großer, bereits existierender neuronaler Netz- 
werke. 


Neuronale Netzwerke sind sehr große, größere 
und kleinere Neuronengruppierungen, die vorwie- 
gend exzitatorisch miteinander verbunden sind. 
Keine einzige afferente und efferente Nervenfaser 
ist isoliert und direkt mit einem anderen Neuron 
verbunden. Im Gegenteil: Sie sind synaptisch ver- 
knüpft (etwa 1000 Synapsen pro Neuron) mit 
einer Vielzahl anderer Neurone (Divergenz), die 
eine hohe Redundanz aufbauen, die der Sicherheit 
und Qualität der Informationsverarbeitung dient. 
Der Sicherheit der Datenweitergabe garantiert 
aber auch die Konvergenz auf entscheidende, zen- 
trale Zielneurone. Bottom-up- und Top-down-Pro- 
zesse werden kontinuierlich von Feed-back- und 
Feed-forward-Prozessen - deren Qualität und Ver- 
lässlichkeit überprüfend und korrigierend - be- 
gleitet. Reziproke Kopplungen (Reentry) [13] ver- 
binden ganze Axonbündel zweier benachbarter 
oder entfernt liegender Hirnareale mit bereits fest- 
gelegten (kartierten) gleichen oder ähnlichen Auf- 
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gaben und das in beide Richtungen. Selektive 
Netzwerkanteile erfahren, wenn dazu ein Anlass 
existiert, eine Verstärkung, andere, nicht geforder- 
te, eine Reduzierung. 

Mit dem Hebel der reziproken Kopplungen kön- 
nen neue oder bereits zielorientiert arbeitende 
(kartierte) neuronale Netzwerke verändert wer- 
den, wenn Neugelerntes oder Erfahrenes in beste- 
hende neuronale Netzwerke übertragen und dort 
dynamisch fixiert werden soll. Sie ermöglichen zu- 
dem eine koordinierte (Top-down-) Zusammen- 
arbeit weit auseinanderliegender neuronaler Netz- 
werke, weil es ihnen möglich ist, eine raum-zeit- 
lich höchst präzise Antwort zu organisieren 
(Kohärenz). Im Reentry-System - und in der 
lebenslangen Neurogenese im Hippocampus - 
konstituiert sich also die Fähigkeit zur lebenslan- 
gen neuronalen Adaptationsfähigkeit des mensch- 
lichen Gehirns, die ein adaptives Verhalten erst er- 
möglicht. Das Gegenteil geschieht ebenfalls und ist 
biologisch, weil ökonomisch, auch so gewollt: 
Nicht (mehr) benötigte neuronale Vernetzungen 
werden zurückgenommen und gelöscht. Edelman 
spricht daher von einem „neuronalen Darwinis- 
mus“, da im Prinzip im Gehirn die gleichen Regeln 
gelten würden, wie für die Selektionskriterien der 
Evolution oder die der Immunologie. Die dyna- 
mischen, adaptiven Eigenschaften neuronaler 
Netzwerke können auf die Hebb’sche Regel zu- 
rückgeführt werden. Hebb [24], ein kanadischer 
Neurophysiologe, konnte zeigen, dass die Kommu- 
nikation zwischen Neuronen verstärkt wird, wenn 
ein Neuron A wiederholt und über längere Zeit ein 
Neuron B erregt. Als Folge wird die Effizienz des A- 
Neurons zur Erregung des Neurons B erhöht. 
Wachstumsprozesse und deutliche Verbesserun- 
gen der Stoffwechselsituation verstärken in beiden 
Neuronen deren Kommunikation. Bestehen da- 
gegen nur geringe gegenseitige Kontakte wird die 
Verbindung aufgegeben oder ein insuffizient kon- 
taktiertes Neuron wird eliminiert [3]. 

In neuronalen Netzwerken bilden und lösen sich 
synaptische Verknüpfungen, je nach den adaptiven 
Zwängen und den Notwendigkeiten, Lernen zu 
müssen und neuen Erfahrungen ausgesetzt zu 
sein. Neuronale Netzwerke sind damit lebenslang 
lernfähig, sie können Fehler korrigieren, sind die 
Grundlagen für die Aneignung neuer Gedanken, 
Gefühle, Wahrnehmungen und neuer sensomoto- 
rischer Fähigkeiten. Entscheidend für die Schaf- 
fung oder Umgestaltung von neuronalen Netzwer- 
ken ist, dass sich Individuen neuen Erfahrungen 


aktiv aussetzen und positive oder negative Kon- 
sequenzen daraus ziehen. Neuronale Aktivitäten 
stellen sich heute anders dar als bisher verstanden, 
was sich in der Zukunft auch im wissenschaftli- 
chen Bereich zeigen wird. Außerordentlich kom- 
plexe, dynamische, fließende, nie zur Ruhe kom- 
mende, bedarfsbedingt sich verschiebende und 
überlagernde aktive Prozesse in ungezählten neu- 
ronalen Netzwerken sind die eigentlichen Akteure 
der Informationsverarbeitung im Gehirn. Ihre Ak- 
tivitäten beginnen wenige Wochen nach der Kon- 
zeption und sie enden erst mit dem Tod des Indivi- 
duums, vergleichbar mit der Herzaktion und mit 
dem Einsetzen der Atmung nach der Geburt. 


1.6.2 Theorie der selektiven, 
individuellen Organisation 
neuronaler Netzwerke 


Diese Theorie wurde 1987 von Gerald Edelman 
[13] vorgestellt. Sie soll erklären, wie neuronale 
Netzwerke entstehen und wie sie sich verändern 
können. Anders ausgedrückt: Mithilfe seiner Theo- 
rie lässt sich verstehen, wie Individualität, Varia- 
bilität und Adaptivität in das Gehirn geraten; 3 
Komponenten also, die wir bereits als die bestim- 
menden Anteile der Evolution und der kindlichen 
Entwicklung kennengelernt haben. Edelman hat 
1972 für Entdeckungen im Zusammenhang mit 
der chemischen Struktur von Antikörpern den No- 
belpreis erhalten, kommt primär also aus der Im- 
munologie. Die Ähnlichkeiten der Strukturen und 
Funktionen des Immunsystems und des Gehirns 
ließen ihn die Fronten wechseln. 1981 gründete er 
ein neurowissenschaftliches Institut in La Jolla, 
Südkalifornien, und widmete sich nur noch der 
Neurobiologie des Gehirns. Wir haben ihn bereits 
beim Thema der reziproken Kopplung, beim Reen- 
try-Prinzip (s.o.), kennengelernt. Seine Theorie 
der neuralen Gruppenselektion (TNGS) hatte er 
bereits 1987 mit 3 Grundannahmen vorgestellt: 

° 1. Grundannahme: Entwicklungsselektion. Mit 
dem nie versiegenden Strom des individuellen 
modalen (Bottom-up-)Inputs (der genetischen 
und epigenetischen Variablität entsprechend), 
gelangen individuell ausgewählte Wahrneh- 
mungsinhalte in das Gehirn. 

2. Grundannahme: Erfahrungsselektion. Diese 
modalen Prozesse generieren mit ihren unter- 
schiedlich dynamischen, adaptierten und indivi- 
dualisierten Eigenschaften, die teils verstärkt, 
teils abgeschwächt werden, auch individuelle 
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Varianten neuronaler Netzwerke. Ein Kind mit 
seinen eigenen, individuellen Zyklen von Aktivi- 
tät und Perzeption bestimmt daher selbst die 
neuronale Organisation seines Nervensystems 
(» Abb. 1.7). 

3. Grundannahme: Reziproke Kopplung, bzw. 
Reentry. Mit der reziproken Kopplung können 
neuronale Netzwerke jederzeit und lebenslang 
auf veränderte ökologische, soziale oder kultu- 
relle Herausforderungen durch Lern- und Wahr- 
nehmungsprozesse reagieren und sich adaptiv 


verändern. 


Die Theorie der neuronalen individuellen Grup- 
penselektion ist in ihrer Bedeutung für Entwick- 
lungsprozesse des Gehirns kaum zu überschätzen. 
Im Grunde ist sie das Basistheorem der Entwick- 
lung überhaupt. Denn sie besagt, dass die Ent- 
wicklung des Gehirns und seiner neuronalen 
Netzwerke (und damit die von ihnen abhängigen 
Verhaltensphänomene) ausschließlich vom Indivi- 
duum selbst und seinen sensomotorischen Aktivi- 
täten in einem bestimmten Ökosystem zu leisten 
ist. Die Netzwerke werden nur durch eigene Akti- 
vitäten strukturiert, nicht etwa durch Reifungs- 
prozesse alleine. Letztere schaffen morphologi- 
sche Grundlagen, die Ausdifferenzierung erfolgt 
dann aber über funktionelle Strukturierungen. 
Der Mangel an individuellem modalem Einstrom 
verhindert eine ausreichende Strukturierung neu- 
ronaler Netzwerke. Als Folge können Entwick- 
lungsauffälligkeiten bei Kindern, so sie nicht neu- 
rologischer Natur sind, und ihre sekundären Ver- 
haltensauffälligkeiten erklärt werden. Mit dieser 
Theorie werden auch Schwächen der zentralen 
modalen Informationsverarbeitung verständlich, 
und auch, wie sie bei Kindern mit frühen Lernstö- 
rungen (s.d.) zu bestimmten und individuellen 
Symptomen führt. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.6.3 Serielle Speicher (Puffer) 


Serielle Speicher sind neuronale Netzwerke, die 
Teile komplizierter und langer sensomotorischer 
und kognitiv festgelegter Handlungsabläufe be- 
wahren und sie bei Abruf automatisiert als ganzen 
Handlungskomplex einem Gesamtablauf zur Ver- 


1.6 Neuronale Netzwerke 


Abb. 1.7 Erfahrungsselektion. Eigenes adaptives, mo- 
torisches Explorieren, mit aktiver Strukturierung der 
entsprechenden neuronalen Netzwerke. 


fügung stellen [6], [1]. Sie sind ein Neuerwerb in 
der Evolution des Menschen, der dafür einen gro- 
ßen Anteil an neuronaler Substanz benötigt. Das 
Hirnvolumen des Homo erectus (vor etwa 1 Milli- 
on Jahren) betrug um die 1000 cm}?, das des heuti- 
gen Menschen beträgt etwa 1500 cm?. Ein Großteil 
der neu hinzugekommenen Hirnanteile ist mit ho- 
her Wahrscheinlichkeit der Speicherkapazität für 
sensomotorische Fähigkeiten und der Weiterent- 
wicklung der Sprache geschuldet. Spezielle moto- 
rische Fähigkeiten, vor allem vom pyramidalen 
Typ, waren gefragt als feinmotorische Handarbeit 
bei der Herstellung und Bearbeiten von Steinwerk- 
zeugen, von Werkzeugen aus anderen Materialien, 
von Hausgeräten und anderen Gebrauchsgegen- 
ständen. Die zunehmende Präzision der Bearbei- 
tung von Steinwerkzeugen läuft mit der Volumen- 
vergrößerung des Gehirns parallel. Vor etwa 
40.000 Jahren, bei der Ankunft des Homo sapiens 
in Mitteleuropa (Cromagnonmensch), hatte die 
handwerkliche Geschicklichkeit und das Hirnvolu- 
men schon den heutigen Standard erreicht. Aus 
groben Allzweck-Faustkeilen waren zierliche ra- 
siermesserscharfe und vielfältige Steinwerkzeuge, 
aber auch die ersten plastischen Kunstwerke ent- 
standen. Die dazu notwendigen Schlag- und Ar- 
beitstechniken wurden immer präziser, mit zu- 
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Grundlagen 


nehmender Geschicklichkeit und weitgehend iso- 
lierter Nutzung der pyramidalen Motorik. Nach 
Calvin [6] sind es nicht nur die feinmotorischen 
Handbewegungen gewesen, die große neuronale 
Speicher benötigten. Auch bei der Jagd entstanden 
im Laufe der Zeit Strategien, die einen großen An- 
teil neuronaler Kapazitäten erforderten: ballisti- 
sche, sensomotorisch schnelle und präzise, zielge- 
naue Würfe von Steinen, Speeren und die Hand- 
habung von Pfeil und Bogen. Auch heute benötigen 
alle „Handwerker“, Künstler, Musiker, Artisten und 
Sportler jeden Geschlechts serielle Speicher. Aber 
auch bei Freizeitaktivitäten wie Skilaufen, Tennis, 
Surfen, Golfen oder Hausmusik sind serielle Spei- 
cher Voraussetzung für ein Gelingen. 
Es lassen sich 2 Arten von seriellen Speichern 
unterscheiden: 
1. artspezifische, angeborene Speicher 
+ für die Motorik der ersten beiden Lebensjahre 
bis zum freien Gehen, 
+ für die Körperhaltung, 
e Gleichgewichtskontrolle sowie 
e Hand- und Fingermotorik des täglichen Le- 
bens; 
2. durch Lernen erworbene Speicher für spezielle 
Fertigkeiten, etwa für 
+ erlernte, kulturspezifische Fertigkeiten (u.a. 
Schreiben, Stricken, Umgang mit Essbeste- 
cken, Fahrrad fahren, Schwimmen) und 
+ erlernte, individuelle musikalische, künstleri- 
sche, artistische, sportliche, handwerkliche 
Fähigkeiten. 


Beide Arten serieller Speicher müssen durch inten- 
sives Lernen und Üben erworben werden. Die art- 
spezifischen Speicher durch Ausprobieren und 
Wiederholen - unübersehbar bei Babys, die unver- 
drossen, vergnügt und ausdauernd so lange einen 
bestimmten Entwicklungsschritt ihrer Motorik 
üben, bis dieser sicher, flüssig und für den Rest des 
Lebens in seinen zeit-räumlichen Abfolgen und je- 
derzeit abrufbar in einem seriellen Speicher auf- 
bewahrt ist. 

Die erworbenen Fertigkeiten setzen in einem 
viel höheren Maße Motivation und die Bereitschaft 
voraus, ein oft mühseliges und lebenslanges Ler- 
nen und Üben auf sich zu nehmen. Denn diese se- 
riellen Speicher benötigen ein kontinuierliches Ak- 
tivieren, da sie sonst auf die Länge der Zeit nicht 
bewahrt werden können. Als Berufe mit dieser Art 
von seriellen Speichern seien genannt: Seiltänzer, 
Trapezkünstler, Spitzensportler, Berufsmusiker, 
Schauspieler und Chirurgen. Auf welche persönli- 


chen Herausforderungen sich Menschen mit dem 
Aufbau serieller Speicher einlassen müssen, mag 
ein Beispiel beleuchten: Im Alter von 20 Jahren 
hatten die besten Geigerinnen und Geiger einer 
Hochschule im Schnitt 10500 h mit Üben auf- 
gewendet, die schlechtesten 4000 h und Amateure 


1100 h [1]. 


Mit der Speicherung von Teilen eines komplizier- 
ten, längeren Bewegungsablaufes (oder äquiva- 
lenter Sprach- oder Verhaltenskomponenten) in 
seriellen zeitlich-räumlichen Abfolgen, ist es mög- 
lich, komplexe Bewegungen präzise und öko- 
nomisch auszuführen. Teile eines definierten Be- 
wegungsablaufes sind in einem Speicher auto- 
matisiert „verpackt“. Sie stehen bei Abruf sofort 
zur Verfügung, vergleichbar einem Teilprogramm 
eines Feuerwerkes, dessen Raketen gebündelt 
und mit einem Funken gestartet, sich zu prächti- 
gen Figuren und Farben entfaltet, während schon 
das nächste Programm in den Himmel steigt. Die 
Präzision und Ökonomie verlangt jedoch den ho- 
hen Preis intensiven und lang dauernden Übens. 
Nur so können die seriellen neuronalen Netzwer- 
ke im Laufe der Zeit ihre Größe, Form und Quali- 
tät gewinnen, mit der sie komplizierte, längere 
Bewegungsabläufe sicher und elegant steuern 
und ihren Ablauf zu garantieren vermögen. 

Die zweite Gruppe der seriellen Speicher benö- 
tigt lebenslanges Üben, um die neuronalen Netz- 
werke in ihrer Qualität zu erhalten. Während des 
Auf- und Ausbaus neuronaler Netzwerke geht der 
Weg zur Perfektion nur über transitorische, man- 
gel- und fehlerhafte Zwischenphasen der senso- 
motorischen Abläufe oder deren kognitive, 
sprachliche oder soziale Verhaltensäquivalente. 
Bei der ersten Gruppe der seriellen Speicher wer- 
den die noch qualitativ uüngenügenden transitori- 
schen Phasen von ärztlicher und therapeutischer 
Seite oft als bereits entstehende Auffälligkeiten 
oder als Pathologie gewertet, die einer Behand- 
lung bedürfen. Der therapeutische Erfolg lässt un- 
ter diesen Bedingungen nicht auf sich warten. Er 
wäre auch alleine und vom Kind selbst erreicht 
worden. Auf die Frage der transitorischen Ent- 
wicklungsphänomene werden wir an anderem 
Ort wieder zurückkommen (s. Kap. 3 und Kap. 4). 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 
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1.6.4 Spiegelneurone 


Die sog. Spiegelneurone sind eine noch neue Ent- 
deckung in der Hirnforschung. Sie wurden erst- 
mals 1996 von Rizzolatti et al. [51] bei Makaken- 
affen beschrieben. Deren Neurone im prämotori- 
schen Kortex feuerten, wenn sie eine zielgerichtete 
Handlung mit ihren Händen durchführten. Die 
Neurone feuerten aber auch, wenn die Affen die 
gleiche Handlung bei anderen Makaken oder bei 
Menschen sahen. Der Name der Neurone weist auf 
ihre Funktion: Sie bilden eine gesehene Situation 
spiegelbildlich ab, sodass sie nachgeahmt, imi- 
tiert, werden kann. Das besondere an den Spiegel- 
neuronen ist aber, dass die gleichen Neurone auch 
feuern, wenn sie nicht motorisch aktiv werden. 
Spiegelneurone, beim Menschen bisher nur indi- 
rekt mit der fMRT (funktionelle Magnetresonanz- 
tomografie) nachgewiesen, finden sich im Bereich 
des prämotorischen Kortex, im Areal des motori- 
schen Sprachzentrums (Broca-Areal), im Bereich 
der unteren Anteile der Schläfenlappen, im Be- 
reich der primären und sekundären Sehrinde und 
im primären motorischen Kortex. 

Das Broca-Areal ist kein isoliertes motorisches 
Sprachzentrum, auch motorische Abläufe und 
Qualitäten des Greifens und Fassens werden in 
diesem Areal generiert. Dass Spiegelneurone auch 
im Broca-Areal zu finden sind, ist jedoch kein Zu- 
fall: Auch Sprache und ihre höchst unterschiedli- 
chen Dialekte müssen während des Spracherwerbs 
schon von Kleinkindern nachgeahmt werden kön- 
nen; und so lernen sie sie auch [44]. In diesem Zu- 
sammenhang ist ebenfalls interessant, dass im Ge- 
biet des prämotorischen Kortex und in den basalen 
Anteilen der Schläfenlappen auch die Hirnareale 
liegen, die darauf spezialisiert sind, Gesichter und 
deren Mimik zu erkennen, denn auch Mimik wird 
nachgeahmt und Mimik drückt immer auch eine 
emotionale Befindlichkeit des Gegenüber aus, die 
über den eigenen präfrontalen Kortex eingeschätzt 
und angemessen beantwortet werden muss. 

Zunächst waren nur die motorischen Funktio- 
nen der Spiegelneurone aufgefallen, danach folg- 
ten fMRT-Untersuchungen beim Menschen, die 
nahelegten, dass Spiegelneurone auch Einfluss ha- 
ben auf das soziale und emotionale Geschehen. Sie 
steuern und vermitteln Empathie und Abneigung, 
also emotionale Eindrücke, die zu einer sofortigen, 
bestätigenden oder ablehnenden emotionalen Re- 
aktion führen. Vermittelt werden sie über die visu- 
elle oder auditive Modalität oder über beide ge- 


1.6 Neuronale Netzwerke 


meinsam. Da erstaunt nicht, dass Spiegelneurone 
über direkte und reziproke Verbindungen mit dem 
limbischen System verfügen. Spiegelneurone befä- 
higen zu sofortiger Imitation gesehener oder ge- 
hörter Ereignisse und deren emotionalen Inhalten. 
Ein Teil der Spiegelneurone ist offenbar schon bei 
Geburt aktiv, andere erlangen ihre Funktionsfähig- 
keit erst über Lernprozesse [43]. Neuerdings wird 
eine Dysfunktion der Spiegelneurone bei Kindern 
mit einem Autismus diskutiert [20]. Auf die Spie- 
gelneurone werden wir im Zusammenhang mit 
dem Thema der Imitation zurückkommen. 
Spiegelneurone besitzen also, wie bereits er- 
wähnt, die Fähigkeit, im prämotorischen Kortex 
eines Beobachters ein vollständiges motorisches 
Handlungsprogramm vorzubereiten, das eine so- 
fortige, korrekte Nachahmung der beobachteten 
Aktion möglich macht, gleichgültig, ob sie dann 
auch ausgeführt wird oder nicht [2]. Spiegelneuro- 
ne agieren keineswegs reflexartig auf Abruf und 
nur auf eigene, unabhängige Veranlassung. Ganz 
im Gegenteil: Sie sind abhängig von den Aktivitä- 
ten anderer Hirnregionen, vom Verstehen von 
Kontextfaktoren, und davon, wie andere gleichzei- 
tig einlaufende sensorische oder emotionale Infor- 
mationen, zu berücksichtigen sind. „Spiegelneuro- 
ne“ wurden auch außerhalb motorischer Zentren 
gefunden, u.a. im Sehzentrum, im Kleinhirn und 
im limbischen System. Über die Funktionen der 
„Spiegelneurone“ ist tatsächlich viel bekannt, aber 
eben nur aus den Gehirnen von Makaken, Erkennt- 
nisse, die sich nicht ohne weiteres auf die Situation 
beim Menschen übertragen lassen. Dass es sie gibt, 
ist durch einzelne Direktableitung bei neurochir- 
urgischen Operationen nachgewiesen. Wie sie 
„spiegelnd“ in der Lage sein sollen, die Imitation 
von komplexen motorischen Handlungen und Hal- 
tungen, von mimischen und gestischen Ausdrucks- 
phänomenen, von Sprachleistungen, von sozialen 
und emotionalen Zuständen im Kontext und in Zu- 
sammenarbeit mit anderen Hirnfunktionen zu be- 
werkstelligen, ist bisher weitgehend ungeklärt. Die 
Erkenntnisse aus fMRT-Untersuchungen, dass bei 
der Imitation auch andere neuronale Netzwerke 
mit aktiviert werden, grenzen die bisher allgemein 
als höchst effektiv eingeschätzte Bedeutung der 
„Spiegelneurone“ jedoch deutlich ein [2]. Es könn- 
te sich durchaus erweisen, dass zur Imitation und 
Nachahmung in einigen Bereichen gar keine „Spie- 
gelneurone“ benötigt werden. So schlägt Beck [2] 
auch konsequenterweise vor, den missverständli- 
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chen Begriff der „Spiegelneurone“ durch den Be- 
griff der „Simulationsneurone“ zu ersetzen. 


Das Lernen mit Spiegelneuronen, also durch Imi- 
tation, ist der stärkste neurobiologisch abge- 
sicherte Lernfaktor überhaupt - besonders in Ge- 
sellschaften, in der die Kinderwelt nicht von der 
Erwachsenenwelt getrennt ist. Durch Imitation, 
mithilfe der Spiegelneurone, lernen Kinder schon 
sehr früh, welche Fähigkeiten gelernt werden 
müssen, weil sie - in dem ökologischen und sozia- 
len Setting, in dem die Kinder aufwachsen - not- 
wendig zum Überleben sind. Sie lernen durch 
Nachahmung der Tätigkeiten ihrer Eltern und Ver- 
wandten und durch die Verhaltensbeispiele, die 
diese den Kindern vorleben. Angeborene Störfak- 
toren oder Entwicklungsstörungen können offen- 
bar die Funktionen der Spiegelneurone beein- 
trächtigen, was zu Störungen der motorischen, 
sprachlichen und sozialen Entwicklung führen 
kann. Es mehren sich die Hinweise, dass fehlende 
oder verminderte Aktivitäten der Spiegelneurone 
- da diese die Fähigkeit zur Imitation (als vor- 
gegebenen Lernprozess) und die Fähigkeit zur 
Empathie oder Abneigung verhindern - als di- 
rekte Folge autistische Krankheitsbilder bedingen 
könnten. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.7 Gedächtnisse 


In dem hier vorgegebenen Zusammenhang kön- 
nen nur die wichtigsten Gedächtnisse aufgezählt 
und kurz kommentiert werden [34], [41]. 


1.7.1 Unbewusste Gedächtnisse 
(nicht deklarative oder implizite 
Gedächtnisse) 


Das Grundgedächtnis (Priming-Gedächtnis, Wie- 
dererkennungsgedächtnis) ist schon vorgeburtlich 
aktiv und in seinen Bewertungen an das limbische 
System gebunden. Vor allem die auditive Modalität 
ist ab der 28. SSW ausgereift. Wiedererkennen hat 
etwas mit Vergleichen bereits gespeicherter Infor- 
mationen zu tun. Die mütterliche Stimme und Mu- 
sik, während der Schwangerschaft vom Feten ge- 


hört, werden schon ab der Geburt erinnert. Alle 
schon vorgeburtlichen Hörerfahrungen haben 
nachgeburtlich einen beruhigenden Effekt: Schon 
einmal gehört — alles in Ordnung. Bisher noch 
nicht gehörte Erfahrungen können aber auch als 
Störfaktor wirken. Das Wiedererkennungsgedächt- 
nis ist ebenfalls das Gedächtnis für die ersten visu- 
ellen Erfahrungen. Hautkontakte, Tragen, Wiegen 
und Lageveränderungen werden über die Aus- 
lösung der entsprechenden Sensoren der beteilig- 
ten Modalitäten vermerkt. Bekannte Gerüche wer- 
den von unbekannten unterschieden, ebenso be- 
kannte und unbekannte Personen. Das Gedächtnis 
ist lebenslang aktiv. Seine Inhalte sind in der rech- 
ten Hemisphäre stabil gespeichert. 

Das prozedurale Gedächtnis (Gedächtnis für 
Handlungsabläufe) speichert die gewöhnlichen 
Handlungsabläufe, die motorischen Routinen, die 
täglich - weitgehend unbewusst - benutzt wer- 
den: Treppen steigen, Dreirädchen fahren, Spielen 
eines Instrumentes, Benehmen, und Ablauf be- 
stimmter wiederkehrender Situationen. Schemata 
des sozialen Verhaltens, der Verlauf einer Unter- 
suchung in der kinderärztlichen Praxis, Einschlaf- 
und Essensrituale sind in ihrem Ablauf im pro- 
zeduralen Gedächtnis gespeichert. Abweichungen 
von einem gewohnten prozeduralen Schema wer- 
den als irritierend erlebt und vom limbischen Sys- 
tem mit einer „Mandelkern-Reaktion“ beantwor- 
tet. Auch das Wissen über den eigenen Körper und 
wo seine Anteile sich gerade im Raum befinden, 
wird in diesem Gedächtnis verwaltet. Schon Neu- 
geborene verfügen über Vorstellungen darüber, wo 
sich Teile ihres Körpers befinden. Ein solches Wis- 
sen entsteht offenbar bereits im intrauterinen Le- 
ben durch die Kontakte des kindlichen Körpers 
und seiner Extremitäten mit der Innenwand des 
Uterus. Dafür spricht auch das Phänomen, dass 
Kinder bereits intrauterin und dann auch gleich 
nach der Geburt ihren Daumen finden und zum 
Mund führen können. Es überrascht dann auch 
nicht, dass vor allem die somatischen Bahnen be- 
reits früh reifen und bei Geburt voll funktionsfähig 
sind, ebenso wie der zugehörige primäre somato- 
sensorische Kortex und wie das Zerebellum [34], 
das allerdings insgesamt langsamer ausreift. Wir 
werden bei der Besprechung der Spiegelneurone 
und der Imitation nochmal auf die auffällig frühe 
Aktivität des sensorischen Systems zurückkom- 
men. 
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Das prozedurale Gedächtnis (Gedächtnis für 
Handlungsabläufe) speichert die gewöhnlichen 
Handlungsabläufe, die motorischen Routinen, die 
täglich - weitgehend unbewusst - benutzt wer- 
den: Treppen steigen, Dreirädchen fahren, Spielen 
eines Instrumentes, Benehmen, und Ablauf be- 
stimmter wiederkehrender Situationen. Schemata 
des sozialen Verhaltens, der Verlauf einer Unter- 
suchung in der kinderärztlichen Praxis, Einschlaf- 
und Essensrituale sind in ihrem Ablauf im pro- 
zeduralen Gedächtnis gespeichert. Abweichungen 
von einem gewohnten prozeduralen Schema wer- 
den als irritierend erlebt und vom limbischen Sys- 
tem mit einer „Mandelkern-Reaktion“ beantwor- 
tet. Auch das Wissen über den eigenen Körper und 
wo seine Anteile sich gerade im Raum befinden, 
wird in diesem Gedächtnis verwaltet. Schon Neu- 
geborene verfügen über Vorstellungen darüber, wo 
sich Teile ihres Körpers befinden. Ein solches Wis- 
sen entsteht offenbar bereits im intrauterinen Le- 
ben durch die Kontakte des kindlichen Körpers 
und seiner Extremitäten mit der Innenwand des 
Uterus. Dafür spricht auch das Phänomen, dass 
Kinder bereits intrauterin und dann auch gleich 
nach der Geburt ihren Daumen finden und zum 
Mund führen können. Es überrascht dann auch 
nicht, dass vor allem die somatischen Bahnen be- 
reits früh reifen und bei Geburt voll funktionsfähig 
sind, ebenso wie der zugehörige primäre somato- 
sensorische Kortex und wie das Zerebellum [34], 
das allerdings insgesamt langsamer ausreift. Wir 
werden bei der Besprechung der Spiegelneurone 
und der Imitation nochmal auf die auffällig frühe 
Aktivität des sensorischen Systems zurückkom- 
men. 
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Im weiteren Verlauf der Kindheitsentwicklung 
gewinnt das prozedurale Gedächtnis weiterhin an 
Bedeutung. In ihm werden 
e soziale Verhaltensmuster, 

e emotional erlaubtes oder tabuisiertes Verhalten, 

e moralisches Urteilen und Handeln samt den da- 
raus folgenden Konsequenzen bei Nichtbeach- 
tung, 

e das Nachahmen und Übernehmen von Vorbil- 
dern, 

e das Orientieren an Identifikationspersonen, wie 
Geschwistern, Freunden, Lehrern, oder an Per- 
sonen des öffentlichen Lebens und 

+ das Orientieren an den jeweiligen Moden und 
Lebensweisen gespeichert. 


Die Gedächtnisinhalte werden lebenslang bewahrt 
und für die zeit-räumlichen Abfolgen sowie für die 
automatisierten Schemata des täglichen Lebens 
benutzt. Die Speicherung erfolgt in beiden Hemi- 
sphären, da die Kompetenzen beidseitig benötigt 
werden. 

Das Konditionierungsgedächtnis ist mit hoher 
Wahrscheinlichkeit bereits intrauterin aktiv, auf 
alle Fälle jedoch gleich nach der Geburt. In ihm 
sind zunächst angeborene Schutzreflexe gespei- 
chert. Gelerntes Reflexverhalten entsteht in den 
ersten Lebensmonaten auf unangenehme Geräu- 
sche, Gerüche, Berührungen und abrupte Lage- 
wechsel. Auch später werden Erlebtes und Unan- 
genehmes (Spinnen, stechende Insekten, Mäuse — 
Phobien) mit diesem Gedächtnis verbunden und 
darauf mit Flucht oder Abwehrbewegungen rea- 
giert. Das Gedächtnis ist lebenslang aktiv, Erinne- 
rungen sind stabil verankert. Eine direkte Verbin- 
dung besteht mit dem limbischen System, sodass 
eine Reflexantwort auch ohne Kortex-Beteiligung 
sofort erfolgen kann. 


1.7.2 Bewusste Gedächtnisse 
(deklarative oder explizite 
Gedächtnisse) 


Das semantische Gedächtnis (Gedächtnis für Fak- 
ten, Ordnungen, Regeln) soll, nach Schulmeinung, 
eigentlich erst zusammen mit der Sprachentwick- 
lung aktiv werden. Aber schon um den 8. Lebens- 
monat beginnen Mütter durch Zeigen mit dem 
Finger, ihr Kind auf bestimmte Fakten und Objekte 
aus seinem täglichen Leben hinzuweisen, mit dem 
erklärten Ziel, den Einbau dieser neuen Anteile 
seines Lebens in das semantische Gedächtnis zu 


1.7 Gedächtnisse 


bahnen und zu erleichtern. Um diese Zeit begin- 
nen Kinder auch selbst mit der „Symbolsprache“ 
(s. Sprachentwicklung) ein Kategorisieren ihrer Le- 
benswelt. Das Gedächtnis speichert Ordnungen, 
Kategorien und Regelmäßigkeiten, mit denen die 
zunehmende Flut der Fakten geordnet und gespei- 
chert werden kann, aber auch die Regeln der 
Grammatik und der Mathematik. Dem Gedächtnis 
für Fakten, Ordnungen und Regeln wird eine ge- 
wisse emotionale und individuelle Neutralität bei 
der Aneignung der Lebenswelt bescheinigt. Wie 
wir inzwischen von Edelman und seiner Theorie 
der neuronalen Gruppenselektion wissen, treffen 
Kinder jedoch sehr wohl eine individuelle Auswahl 
aus allen möglichen Fakten und Informationen, die 
in einem semantischen Gedächtnis gespeichert 
werden könnten - abgesehen von denen, die zu in- 
ternalisieren unsere Zivilisation fordert oder 
zwingt. Sie eignen sich vor allem Inhalte leichter 
und motivierter an, die den eigenen Interessen 
entgegenkommen. Das semantische Gedächtnis 
bewahrt Inhalte weniger stabil als die bisher vor- 
gestellten. Es ist anfälliger gegen Störungen, 
Krankheiten und Alter. Die Speicherorte liegen 
vorwiegend im Bereich der linken Hemisphäre. 

Das autobiografische Gedächtnis (Lebens- 
gedächtnis) speichert und strukturiert den Ablauf 
des eigenen Lebens mit seinen positiven, negati- 
ven und ambivalent erlebten Ereignissen, mit sei- 
nen familiären und sozialen Kontakten und mit 
der dazugehörigen Zeitgeschichte. Das Lebens- 
gedächtnis ist an die Funktion des Frontalhirns ge- 
bunden, das erst gegen Ende des 3. Lebensjahres 
seine Funktionen aufnimmt. Das ist auch der 
Grund, warum verlässliche Erinnerungen im Le- 
bensgedächtnis nur sehr selten vor dem 3. Jahr ab- 
rufbar sind. Die Erinnerungen werden um 
„Skripts“ herum organisiert, die stark von der Be- 
wertung des limbischen Systems abhängig sind 
(„gute“ und „schlechte“ Erinnerungen). Die Ver- 
ankerung der erinnerten Lebensdaten im autobio- 
grafischen Gedächtnis ist nicht so stabil, weil ge- 
wisse Ereignisse auch verdrängt, dem Vergessen 
ausgeliefert werden können oder deren Erinnern 
nicht mehr zugelassen wird. Dafür ist das Gedächt- 
nis lebenslang offen für neue persönliche Aspekte, 
Ereignisse und Erfahrung, auch diese eingespei- 
chert mit einer limbischen Zuordnung in das auto- 
biografische Gedächtnis. 

Arbeitsgedächtnisse sind Kurzzeitgedächtnis- 
se, vergleichbar mit den Zwischenspeichern eines 
Computers; mit der Einschränkung, dass die abge- 
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Grundlagen 


lagerten Informationen in einem Computer über 
lange Zeit liegen bleiben können, nicht so jedoch 
in einem Kurzzeitgedächtnis. Die Arbeitsgedächt- 
nisse behalten die abgelegten Informationen nur 
für s bis einige min - solange bis entschieden ist, 
ob die Inhalte für länger gebraucht werden (bei 
täglichen Ereignissen) oder wieder vergessen wer- 
den können (nach kurzem Gebrauch), z.B. bei 
Preisvergleichen, beim Suchen einer Telefonnum- 
mer, oder bis entschieden ist, ob ich eine andere 
Person kenne oder nicht und ob ich sie ansprechen 
will. Übersetzer müssen über ein gutes Kurzzeitge- 
dächtnis für Sprachen verfügen, denn Satzteile, die 
noch nicht direkt übersetzt werden können, wer- 
den im Kurzzeitgedächtnis abgelegt, bis klar ist, 
wie der Satz mit seinen Inhalten endet. Diese Situ- 
ation ist u.a. in der deutschen Sprache - aber auch 
in der türkischen - besonders schwierig, da das 
Verb und andere sinnmachende grammatikalische 
Strukturen erst am Satzende erscheinen. 

Eine Ausnahme von der Kurzzeitspeicherung 
scheint der Hippocampus zu sein, der über längere 
Zeit bestimmte Erfahrungen und Erlebnisse in sei- 
nen Speichern aufbewahren kann, bis endgültig - 
nach entsprechenden nachfolgenden Erfahrungen 
- entschieden wird, in welcher Weise die Erinne- 
rung schließlich doch in das Langzeitgedächtnis 
transferiert oder vergessen wird. 


Die kurze Darstellung der verschiedenen Ge- 
dächtnisarten zeigt, dass unterschiedliche Ge- 
dächtnisse bestimmte Informationen lange be- 
wahren, die zu bestimmten Zeiten der Entwick- 
lung eine besondere Bedeutung erlangt haben. 
Zudem soll verständlich werden, welche Anteile 
der Entwicklung in welchen Gedächtnissen be- 
wusst oder unbewusst abgelegt sind und wie sie 
wann und unter welchen Umständen wieder akti- 
viert werden können. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.8 Lebenslanges Lernen 


Von neurowissenschaftlicher Seite wird immer 
wieder auf die neurobiologischen „Zeitfenster“, 
also auf kritische und sensible Perioden, verwie- 
sen, die für bestimmte Entwicklungsverläufe und 
für Lernprozesse - wenn sie denn gelingen sollen 


- beachtet und eingehalten werden müssten. Zeit- 
fenster öffnen und schließen sich, sensible Phasen 
sind zu beachten, in denen bestimmte Lerninhalte 
besonders leicht gelernt werden können. Eltern 
hören aus solchen Aussagen fast nur heraus, dass 
Chancen (zu lernen) für ihre Kinder versäumt wer- 
den könnten. Darauf wurde schon beim Bespre- 
chen der Reifeprozesse (Kap. 1.2 und Kap. 1.3) ein- 
gegangen. Solchen deterministischen Aussagen lie- 
gen meist experimentelle Studien zugrunde, die 
sehr wohl kritische oder sensible Phasen in der 
Entwicklung bestimmter Tierarten nachweisen 
konnten. Die Übertragung auf die menschliche 
Entwicklung sollte jedoch nicht vorschnell gesche- 
hen, da über die Evolution zum Menschen sich 
eine Vielfalt von Möglichkeiten des lebenslangen 
Lernens etabliert hat. Einige sind in diesem Kapitel 
bereits angesprochen worden. 

Unbestritten, jedoch nicht weiter verwunder- 
lich, ist, dass - bei schwerwiegenden, meist ange- 
borenen Behinderungen des Sehens und Hörens 
(angeborene Katarakte, angeborene Schwerhörig- 
keit), Sehverlust oder Sprachlosigkeit oder bei völ- 
ligem Fehlen oder Versagen von Bindungsper- 
sonen (z.B. rumänische Waisenkinder) - Entwick- 
lungsstörungen entstehen müssen, wenn in einem 
bestimmten Zeitabschnitt die sensorische Bottom- 
up-Prozesse fehlen und als Konsequenz der Aufbau 
neuronaler Netzwerke unterblieben ist. Auch hier 
greift die TNGS-Theorie von Edelman [13]. Ob aber 
unter weitgehend normalen oder eingeschränkten 
Entwicklungsbedingungen gleich mit Entwick- 
lungsstörungen und Qualitätsausfällen in be- 
stimmten Entwicklungsbereichen gerechnet wer- 
den muss, kann bei der immensen Fähigkeit des 
Gehirns zu adaptiven Fähigkeiten füglich bezwei- 
felt werden. Gegen die vielfältigen Bedrohungen 
der Sprachentwicklung hat Szagun [66] in ähnlich 
moderierender Weise argumentiert. 

Bei der Darstellung der menschlichen Hirnent- 
wicklung sind wir Strategien begegnet, denen eine 
lebenslange Fähigkeit zu lernen eigen ist. Entwick- 
lungsprozesse verlaufen lebenslang, ebenso wie 
die Fähigkeit zur Adaptation. Die Neurogenese im 
Hippocampus wartet nur darauf, gefordert zu wer- 
den, in jedem Alter. Wie noch zu beschreiben sein 
wird, verfügt auch die weiße Substanz, die Glia (s. 
Kap. 2) über lebenslange adaptive Fähigkeiten, 
wenn benötigt. Neuronale Netzwerke passen sich 
ebenfalls lebenslang an Notwendigkeiten an, wenn 
sie ihnen abverlangt werden. Gedächtnisse können 
in jedem Alter, wie serielle Speicher, gezielt akti- 
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Grundlagen 


lagerten Informationen in einem Computer über 
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den können (nach kurzem Gebrauch), z.B. bei 
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Person kenne oder nicht und ob ich sie ansprechen 
will. Übersetzer müssen über ein gutes Kurzzeitge- 
dächtnis für Sprachen verfügen, denn Satzteile, die 
noch nicht direkt übersetzt werden können, wer- 
den im Kurzzeitgedächtnis abgelegt, bis klar ist, 
wie der Satz mit seinen Inhalten endet. Diese Situ- 
ation ist u.a. in der deutschen Sprache - aber auch 
in der türkischen - besonders schwierig, da das 
Verb und andere sinnmachende grammatikalische 
Strukturen erst am Satzende erscheinen. 

Eine Ausnahme von der Kurzzeitspeicherung 
scheint der Hippocampus zu sein, der über längere 
Zeit bestimmte Erfahrungen und Erlebnisse in sei- 
nen Speichern aufbewahren kann, bis endgültig - 
nach entsprechenden nachfolgenden Erfahrungen 
- entschieden wird, in welcher Weise die Erinne- 
rung schließlich doch in das Langzeitgedächtnis 
transferiert oder vergessen wird. 


Die kurze Darstellung der verschiedenen Ge- 
dächtnisarten zeigt, dass unterschiedliche Ge- 
dächtnisse bestimmte Informationen lange be- 
wahren, die zu bestimmten Zeiten der Entwick- 
lung eine besondere Bedeutung erlangt haben. 
Zudem soll verständlich werden, welche Anteile 
der Entwicklung in welchen Gedächtnissen be- 
wusst oder unbewusst abgelegt sind und wie sie 
wann und unter welchen Umständen wieder akti- 
viert werden können. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


1.8 Lebenslanges Lernen 


Von neurowissenschaftlicher Seite wird immer 
wieder auf die neurobiologischen „Zeitfenster“, 
also auf kritische und sensible Perioden, verwie- 
sen, die für bestimmte Entwicklungsverläufe und 
für Lernprozesse - wenn sie denn gelingen sollen 


- beachtet und eingehalten werden müssten. Zeit- 
fenster öffnen und schließen sich, sensible Phasen 
sind zu beachten, in denen bestimmte Lerninhalte 
besonders leicht gelernt werden können. Eltern 
hören aus solchen Aussagen fast nur heraus, dass 
Chancen (zu lernen) für ihre Kinder versäumt wer- 
den könnten. Darauf wurde schon beim Bespre- 
chen der Reifeprozesse (Kap. 1.2 und Kap. 1.3) ein- 
gegangen. Solchen deterministischen Aussagen lie- 
gen meist experimentelle Studien zugrunde, die 
sehr wohl kritische oder sensible Phasen in der 
Entwicklung bestimmter Tierarten nachweisen 
konnten. Die Übertragung auf die menschliche 
Entwicklung sollte jedoch nicht vorschnell gesche- 
hen, da über die Evolution zum Menschen sich 
eine Vielfalt von Möglichkeiten des lebenslangen 
Lernens etabliert hat. Einige sind in diesem Kapitel 
bereits angesprochen worden. 

Unbestritten, jedoch nicht weiter verwunder- 
lich, ist, dass - bei schwerwiegenden, meist ange- 
borenen Behinderungen des Sehens und Hörens 
(angeborene Katarakte, angeborene Schwerhörig- 
keit), Sehverlust oder Sprachlosigkeit oder bei völ- 
ligem Fehlen oder Versagen von Bindungsper- 
sonen (z.B. rumänische Waisenkinder) - Entwick- 
lungsstörungen entstehen müssen, wenn in einem 
bestimmten Zeitabschnitt die sensorische Bottom- 
up-Prozesse fehlen und als Konsequenz der Aufbau 
neuronaler Netzwerke unterblieben ist. Auch hier 
greift die TNGS-Theorie von Edelman [13]. Ob aber 
unter weitgehend normalen oder eingeschränkten 
Entwicklungsbedingungen gleich mit Entwick- 
lungsstörungen und Qualitätsausfällen in be- 
stimmten Entwicklungsbereichen gerechnet wer- 
den muss, kann bei der immensen Fähigkeit des 
Gehirns zu adaptiven Fähigkeiten füglich bezwei- 
felt werden. Gegen die vielfältigen Bedrohungen 
der Sprachentwicklung hat Szagun [66] in ähnlich 
moderierender Weise argumentiert. 

Bei der Darstellung der menschlichen Hirnent- 
wicklung sind wir Strategien begegnet, denen eine 
lebenslange Fähigkeit zu lernen eigen ist. Entwick- 
lungsprozesse verlaufen lebenslang, ebenso wie 
die Fähigkeit zur Adaptation. Die Neurogenese im 
Hippocampus wartet nur darauf, gefordert zu wer- 
den, in jedem Alter. Wie noch zu beschreiben sein 
wird, verfügt auch die weiße Substanz, die Glia (s. 
Kap. 2) über lebenslange adaptive Fähigkeiten, 
wenn benötigt. Neuronale Netzwerke passen sich 
ebenfalls lebenslang an Notwendigkeiten an, wenn 
sie ihnen abverlangt werden. Gedächtnisse können 
in jedem Alter, wie serielle Speicher, gezielt akti- 
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viert werden. Dabei soll nicht übersehen werden, 
dass sich in jungen Jahren leichter - aber auch An- 
deres - lernt als in älteren Jahren. Prinzipiell ist je- 
doch das Alter nicht vom Lernen ausgenommen 
oder hierin beschränkt. Auch hier kann, ausgehend 
von der Evolutionstheorie, angenommen werden, 
dass - adaptiv - junge Gehirne Anderes zu lernen 
haben als ältere Gehirne: Immer wird es die Fähig- 
keit (Fitness) sein, sich auf neue Anforderungen 
einer Umwelt und auf soziale Veränderungen ein- 
zulassen und das eigene Verhalten diesen anzu- 
passen. Das gelingt nicht immer, aber doch oft und 
dann ganz im Sinne der Evolution, die nur den pri- 
mären Zweck hat, Leben durch Adaptation zu er- 
halten und weiterzugeben. 
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viert werden. Dabei soll nicht übersehen werden, 
dass sich in jungen Jahren leichter - aber auch An- 
deres - lernt als in älteren Jahren. Prinzipiell ist je- 
doch das Alter nicht vom Lernen ausgenommen 
oder hierin beschränkt. Auch hier kann, ausgehend 
von der Evolutionstheorie, angenommen werden, 
dass - adaptiv - junge Gehirne Anderes zu lernen 
haben als ältere Gehirne: Immer wird es die Fähig- 
keit (Fitness) sein, sich auf neue Anforderungen 
einer Umwelt und auf soziale Veränderungen ein- 
zulassen und das eigene Verhalten diesen anzu- 
passen. Das gelingt nicht immer, aber doch oft und 
dann ganz im Sinne der Evolution, die nur den pri- 
mären Zweck hat, Leben durch Adaptation zu er- 
halten und weiterzugeben. 
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2 Hirnentwicklung und deren mögliche Störungen 


Nur die Kenntnis der wichtigsten Stadien der Hirn- 
entwicklung erschließt ein Verständnis für die Ent- 
stehung von Fehlbildungen, Funktionsstörungen 
und Läsionen des Zentralnervensystems und ihren 
Folgen für die Entwicklung eines Kindes. Ein be- 
sonders komplexes Thema wird damit angespro- 
chen, wenn wir bedenken, dass kein lebendes Or- 
gan auf dieser Erde eine höhere Entwicklungsstufe 
und damit auch keine komplizierteren Strukturen 
und Funktionen erreicht hat als das menschliche 
Gehirn. Ausreichende Kenntnisse über die Ent- 
wicklung des Gehirns und über die große Zahl 
möglicher Schädigungsfaktoren müssen voraus- 
gesetzt werden bei Personen, die die kindliche 
Entwicklung zu beurteilen und zu kommentieren 
haben. So ist immer noch zu hören - besonders 
wenn die Anamnese leer ist - als Ursache für alle 
möglichen Behinderungen eines bestimmten Kin- 
des sei ein Sauerstoffmangel unter der Geburt an- 
zuschuldigen, „auch wenn der nicht bemerkt wor- 
den ist“. Immer noch werden fälschlicherweise 
Geburtskomplikationen als Ursachen für eine spä- 
tere Behinderung eines Kindes angesehen, obwohl 
heute die Liste der Risikokinder ganz anders aus- 
sieht, worauf noch zurückzukommen sein wird 
(Kap. 3). Solche Aussagen bringen Eltern dazu, sich 
auf die verzweifelte Suche nach einer geburtshilf- 
lichen oder neonatologischen Komplikation zu be- 
geben, die ihnen, ihrer Meinung nach, verschwie- 
gen wird. Aber auch von ärztlicher Seite wird im- 
mer noch viel zu häufig unterlassen, über weitere 
mögliche Ursachen der Entstehung einer Behin- 
derung nachzudenken und danach zu suchen. In 
diesem Kapitel werden daher die Entwicklung des 
Gehirns und die Gefährdung seiner Funktionen in 
den 3 wichtigsten Entwicklungsphasen vor der Ge- 
burt vorgestellt. 

Die Entwicklung des Zentralnervensystems ver- 
läuft nach einem zeitlich und räumlich streng ge- 
ordneten, genetisch festgelegten Programm. Nach 
heutigem Verständnis muss davon ausgegangen 
werden, dass das sich entwickelnde Nervensystem 
in jeder Entwicklungsphase als vollkommene und 
für die jeweilige Entwicklungsphase als bestens 
vorbereitete Funktionseinheit anzusehen ist [31]. 
Damit sind die bisher favorisierten Reife-Vorstel- 
lungen nicht mehr aufrechtzuerhalten, das Gehirn 
entwickle sich von primitiven Vorstufen zu einem 
schließlich reifen, in voller Komplexität funktio- 
nierenden Organ, das im Laufe des Lebens nur 


noch altern und seiner Funktionen verlustig gehen 
kann. Im Kap. 1 wurde gezeigt, wie mit dem Kon- 
zept der Entwicklung ein ganz anderes, gegentei- 
liges Verständnis der lebenslangen Funktionsfähig- 
keit des Gehirns gewonnen werden kann; ein Kon- 
zept, das mit den heutigen neurobiologischen 

Konditionen viel besser korreliert als mit einer 

ausschließlichen Reifetheorie, mit der viele Ent- 

wicklungsphänomene nicht mehr zu verstehen 
sind. 

Die Unterteilung dieses Kapitels erfolgt vorwie- 
gend nach klinischen Vorgaben, denen die Stadien 
der Entwicklung des Zentralnervensystems mehr 
oder weniger genau zugeordnet werden können. 
Fehlbildungen und Läsionen des Nervensystems, 
die seine Entwicklung beeinträchtigen, werden 
beispielhaft aufgeführt, jedoch nicht ihre weiteren 
klinischen Entitäten. Auf die Publikationen von 
Friede [16], Jansen und Stephani [19] sowie Aksu 
[3] wird verwiesen. 

Die pränatale Entwicklung wird hierzu in die 3 
bekannten Trimenonphasen eingeteilt: 

+ 1. Pränatalphase: 15. postkonzeptioneller Tag 
(Entstehung des 3. Keimblattes) bis Ende der 12. 
SSW (Ende der Organogenese), 

+ 2. Pränatalphase: Anfang der 13. SSW bis Ende 
der 28. SSW, 

+ 3. Pränatalphase: Anfang der 29. SSW bis Ende 
der 40. SSW. 


Die Zeitangaben in der 1. Pränatalphase beziehen 
sich auf das postkonzeptionelle Alter. Ab der 2. 
Pränatalphase ist das fetale Alter nach dem 1. Tag 
der letzten Regel angegeben. 


2.1 Erste Pränatalphase 
2.1.1 Normale Entwicklung 
Induktion der Neurogenese 


Das Zentralnervensystem stammt von Ektoderm- 
zellen ab, also von den primären Zellen, die später 
die Haut und die Hautanhangsorgane bilden. Aus 
den Ektodermzellen, die über dem Chordameso- 
derm liegen, werden durch „Induktion“ die Ekto- 
dermzellen zu potenziellen Nervenzellen, aus de- 
nen sich später alle Zellen des zentralen und peri- 
pheren Nervensystems entwickeln. 
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Beginn der Organogenese 


Die potenziellen Nervenzellen bilden zunächst die 
Neuralplatte, die sich beiderseits seitlich hoch- 
wölbt (Neuralrinne, 20. Tag), um sich dann von 
kranial nach kaudal fortschreitend bis zum 25. Tag 
dorsal zu schließen (Neuralrohr). Die Expression 
morphogener Moleküle induziert neuronale Zell- 
differenzierungen im kranialen und im kaudalen 
Bereich des Neuralrohrs. Aus den kranialen Teilen 
entstehen Großhirn, Stammganglien und der Tha- 
lamus, aus den kaudalen Abschnitten Mittelhirn, 
Hirnstamm und Rückenmark. Das jetzt entstande- 
ne und in die Tiefe verlagerte Neuralrohr wird 
vom Ektoderm wieder überdeckt, es ist dann von 
außen nicht mehr sichtbar. Aus dem darüber ge- 
schlossenen Ektoderm wird Rückenhaut. Die Zel- 
len des Neuralrohrs trennen sich von dem über ih- 
nen liegenden Ektoderm ab. 

Beim Schluss des Neuralrohres dringen beidsei- 
tig parallel zum Neuralrohr liegende Ektodermzel- 
len (mit neurogener Potenz) in den Bereich des 
entstehenden Mesoderms ein. Aus diesen, eben- 
falls primär ektodermalen Zellen entsteht die An- 
lage des peripheren Nervensystems, also u.a. die 
Spinalganglien, die Ganglien des autonomen Ner- 
vensystems und die Schwann’schen Gliazellen 
(Oligodendrozyten) des peripheren Nervensys- 
tems. Um den 35. Tag werden im Bereich des kra- 
nialen Neuralrohres 5 primäre Hirnbläschen sicht- 
bar: Am weitesten kranial das Bläschen aus dem 
sich beide Großhirnhemisphären bilden werden; 
anschließend das diencephale Bläschen, der späte- 
re Thalamus; aus dem dritten Bläschen bildet sich 
das Mittelhirn (Hirnschenkel, Brücke und Vierhü- 
gelplatte) mit seinen Hirnnervenkernen und affe- 
renten Leitungsbahnen; das vierte Bläschen wird 
zum Kleinhirn; das fünfte Bläschen zur Medulla 
oblongata und zum Hirnstamm. Hox-Gene und 
spezifische Proteine kodieren die Identität der neu 
gebildeten Neuronenpopulationen und deren spä- 
tere Funktionen. Um den 50. Tag p. c. ist die Anlage 
des Kleinhirns deutlich zu sehen. Die beiden He- 
misphären des Kortexbereichs bilden sich in ihrer 
Morphologie zunehmend deutlicher aus. Am Ende 
der 12. SSW ist die äußere Struktur des Gehirns in 
ihren Grundformen weitgehend ausgebildet (Orga- 
nogenese). 


2.1 Erste Pränatalphase 


Neuro- und Gliagenese 


In dem sich bildenden Ventrikelsystem entsteht 

im Bereich der späteren Seitenventrikel zunächst 

eine 3-lagige Auskleidung: 

+ eine Innenschicht: die periventrikuläre Keim- 
lagerschicht (Matrixzone), 

+ die periphere Schicht: die Randschleierzone 
(Marginalzone), 

e die Grenzschicht, die die Ventrikel zu der wei- 
ßen Substanz hin abgrenzt und, dazwischen, 
eine zellarme intermediäre Schicht. 


Die intermediäre Schicht bleibt erhalten. Bis in das 
Erwachsenenalter produziert sie weiterhin geringe 
Mengen von neuronalen Stammzellen. In der Ma- 
trixzone entstehen aus den Stammzellen Neurone, 
Astrozyten und Oligodendrozyten, also Gliazellen. 


Proliferationsphase 


Im einreihigen, das Neuralrohr innen auskleiden- 
den Zylinderepithel (Keimlager- oder Matrixzone) 
beginnt eine intensive Zellteilung (Proliferation): 
Neuroblasten werden zu Nervenzellen, aus Glio- 
blasten werden Astrozyten und Oligodendrozyten. 
Um eine solche, höchst intensive Zellteilungsakti- 
vität auch energetisch leisten zu können, muss vo- 
rübergehend die Durchblutung der Matrixzone 
massiv hochgefahren werden. Die Bildung eines 
transitorischen arteriovenösen Gefäßnetzes ist da- 
für Voraussetzung. Dieses Gefäßsystem ist jedoch 
qualitativ minderwertig, es ist kaum in der Lage, 
plötzliche Blutdruck- oder Volumenerhöhungen 
oder Stasen abzufangen oder zu umgehen; Ereig- 
nisse, die im intrauterinen Leben des Feten und im 
Verlauf einer ungestörten Schwangerschaft auch 
kaum jemals bewältigt werden müssen. Nach dem 
Ende der Proliferationsphase bildet sich das tran- 
sitorische Gefäßsystem zurück, die Matrixschicht 
wandelt sich um zu dem Ependym, das das Neu- 
ralrohr und später die Hirnventrikel auskleidet. 
Die Proliferation der Neuroblasten ist in ihrem 
zeitlichen und räumlichen Ablauf rigide organi- 
siert. Die Region im Neuralrohr und der Zeitpunkt, 
in der ein Neuroblast entsteht, bestimmen bereits 
mehr oder weniger endgültig den Ort und die spä- 
tere Funktion eines Neurons. Nerven- und Gliazel- 
len entstehen aus denselben Stammzellen. Sicher 
ist, die Gliabildung verläuft zeitlich parallel zur 
neuronalen Genese, endet jedoch um viele Jahre 
später. Aus noch nicht ganz verstandenen Gründen 
bricht die Proliferationsphase plötzlich um die 30. 
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Hirnentwicklung 


SSW ab, nachdem 34 Zellgenerationen entstanden 
sind. Offenbar garantiert nur eine so hohe Rate der 
Zellteilung die adäquaten Funktionen des mensch- 
lichen Gehirns. Andererseits übertrifft die Anzahl 
der durch die Proliferationsphase entstandenen 
Neurone bei weitem die Zahl der Neuronen, die 
später funktionell benötigt wird. Bis zu 50% der 
entstandenen Neurone werden vor allem während 
der Phase der Synaptogenese (Apoptose, s. Kap. 
2.3) selektiv wieder aufgegeben. 


Migrationsphase 


Eine Nervenzelle, die ihre Teilungsphase beendet 
hat, beginnt sofort, die Teilungszone des Neuro- 
epithels zu verlassen und in die Richtung ihres 
Destinationsortes auszuwandern. Die Migration ist 
damit ebenfalls streng an die zeitlichen und räum- 
lichen Sequenzen der neuronalen Genese im Neu- 
ralrohr gebunden. Sie findet jedoch ganz vorwie- 
gend in der 2. Pränatalphase statt, weswegen dort 
(Kap. 2.2) näher auf sie eingegangen wird. In der 
>» Tab. 2.1 sind die Entwicklungsschritte während 
der 1. Pränatalphase zusammengefasst. 


2.1.2 Entwicklungsstörungen 


Schädigende Faktoren, die in der 1. Pränatalphase 
wirksam werden, führen zu charakteristischen 
morphologischen und funktionellen Ausfällen. Da- 
zu gehören u.a. [16], [19]: 


+ Dysraphische und Mittelhirn-Fehlbildungen 
(Enzephalozelen, Anenzephalien, Spina bifida- 
Formen), Holoprosenzephalien, Arhinenzepha- 
lie, Fehlbildungen vom Arnold-Chiari- und vom 
Dandy-Walker-Typ, Anlagestörungen der zere- 
bellären Foramina, hydrozephale Fehlbildun- 
gen, Agenesien und Dysplasien des Zentralner- 
vensystems, totale oder partielle Agenesien des 
Zerebellums, zentrale Teratome, Phakomatosen. 
Mikrenzephalie (zu kleines Gehirn), Mikroze- 
phalie (zu kleiner Hirnschädel): bedingt durch 
genetische Fehlprogrammierung oder durch 
schädigende Faktoren in der Proliferationsphase 
(u.a. Virusinfektionen, Toxine, Medikamente, 
schädigende Strahlendosen), durch Fehlbildun- 
gen des Zentralnervensystems oder durch Chro- 
mosomenaberrationen. 

Dysmorphien und Anomalien des Gesichts, 
multiple, teils schwere, teils leichte Fehlbildun- 
gen anderer Organe mit Beteiligung des zentra- 
len Nervensystems. 


Infektionen schädigen bereits 3 Wochen nach der 
Konzeption das sich differenzierende Gehirn. Im 1. 
Trimenon sind dies u.a. Infektionen mit den Zyto- 
megalie-, Rubella-, Herpes simplex-Viren und mit 
Toxoplasmose. Infektionen in der 1. Pränatalphase 
führen meist zu angeborenen Fehlbildungssyndro- 
men, ohne - im Unterschied zu Infektionen in den 
nachfolgenden Pränatalphasen - entzündliche 


Tab. 2.1 Entwicklung des zentralen Nervensystems in der 1. Pränatalphase. 


Zeitachse Makrostrukturen 

Konzeption 

18. Tag Bildung der Neuralplatte 

20. Tag Bildung der Neuralrinne 

23. Tag Schluss des vorderen Neuroporus 

25. Tag Schluss des hinteren Neuroporus 

30. Tag 

35. Tag 5 Gehirnbläschen sichtbar 

50. Tag Zerebellumanlage sichtbar 

10. Woche rasche Größenzunahme des Kortex 
(Ausnahme Frontalhirn) 

12. Woche äußere Hirngestalt in ihren Grundstruk- 


turen ausgebildet 


Mikrostrukturen 


Beginn Proliferationsphase: intensive Zellteilung im 
Zylinderepithel des Neuralrohres; aus neuronalen 
Stammzellen entstehen Neurone, Astrozyten und 
Oligodendrozyten 


Beginn der Migrationsphase 


Migrationsphase: 2 kurz aufeinanderfolgende Wellen 
intensiver Proliferation in der 8.-15. Woche 


Purkinjezellen erscheinen im Kleinhirn 


erste Synapsen und Reflexbögen im Rückenmark, 
dort auch erste Myelin-Strukturen; Astrozyten und 
Oligodendrozyten differenzierbar 
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oder narbige Veränderungen am Gehirn zu hinter- 
lassen [30]. 

Die genannten Pathomorphologien führen zu 
schweren bleibenden Behinderungen mit einer 
geistigen Retardierung und zu zerebralen Anfalls- 
leiden, gelegentlich auch zu einer Pyramidenbahn- 
Symptomatik mit spastischen und/oder dyskineti- 
schen Symptomen. Die Art der Behinderung ist 
allerdings nicht spezifisch für zerebrale Entwick- 
lungsstörungen der 1. Pränatalphase. Fehlbildun- 
gen und funktionelle Defizite des Zentralnerven- 
systems lassen sich in der Praxis phänomenolo- 
gisch fast nie auf bestimmte schädigende Faktoren 
zurückführen. Die klassische Symptomatik des 
Gregg-Syndroms nach einer Rötelnerkrankung der 
Mutter in der Frühschwangerschaft bildet eher die 
Ausnahme, nicht die Regel. Ein Mangel an Folsäure 
ist bei der Entstehung der Meningozelen und ihren 
Varianten mitbeteiligt. Die Antwort des Zentral- 
nervensystems auf die Vielfalt möglicher pathoge- 
ner Einwirkungen kann nur nach wenigen vor- 
gegebenen Reaktionsschemata erfolgen. So können 
dysraphische Störungen durch exogene Schädi- 
gungsfaktoren entstehen, sie wurden aber auch fa- 
miliär gehäuft oder bei Chromosomenaberratio- 
nen und bei Virusinfektionen gefunden; dies gilt 
ebenso für holoprosenzephale Fehlbildungen. 
Zentrale Agenesien und Dysgenesien entstehen 
unter den gleichen Bedingungen. 

Ist schon - z.B. durch eine Infektion - zu einer 
sehr frühen Gestationszeit eine bestimmte Neuro- 
nengruppe, die ein definiertes Hirngebiet hätte bil- 
den sollen, ausgefallen, kann eine „Pseudoagene- 
sie“ entstehen, ohne dass die sonst für eine Infek- 
tion typischen gliösen Reaktionen zu finden sind 
[16]. Infektionen der frühen Embryonalzeit kön- 
nen aber auch Ursache sein für zerebelläre Hypo- 
plasien und für Störungen bei der Ausbildung der 
Liquorkanäle. Bestimmte toxische Effekte und Er- 
krankungen der Mutter (Diabetes, Medikamente, 
Toxine, Alkohol) führen ebenfalls zu Fehlbildungen 
in dieser frühen Phase, Die » Tab. 2.1 zeigt, dass 
dysraphische Fehlbildungen bereits vor dem 25. 
postkonzeptionellen Tag zu datieren sind und Stö- 
rungen der Kleinhirnanlage vor der 10. Woche. 


2.2 Zweite Pränatalphase 
2.2.1 Normale Entwicklung 


Die 2. Pränatalphase umfasst den Zeitraum vom 
Beginn der 13. Gestationswoche bis zum Ende der 
28. Woche. Während dieses Zeitabschnittes bilden 


2.2 Zweite Pränatalphase 


sich die Makrostrukturen so weit aus, dass sie ge- 
gen Ende dieser Phase den endgültigen Grund- 
strukturen des Zentralnervensystems morpholo- 
gisch und funktionell bereits sehr nahe kommen. 
Die Migration der Neurone aus dem Neuroepithel 
des Neuralrohres in die Kortexgebiete hinein, fin- 
det weitgehend in dieser Phase statt. 

Die spätere Funktion eines in die Migration ein- 
tretenden, eben entstandenen Neurons wird weit- 
gehend am Ort der Entstehung der Zelle - also im 
Neuralrohr - induziert, weniger offenbar durch die 
neurobiologischen Interaktionen, in die das Neu- 
ron an seinem endgültigen Ort einbezogen wird 
[7]. Differenzierungsprozesse der Neurone laufen 
jedoch bis in die 3. Pränatalphase und bis in das 1. 
Lebensjahr hinein weiter. 

Die 2. Pränatalphase wird durch folgende Ent- 
wicklungsschritte der Mikrostrukturen charakte- 
risiert: 

e Migration, 

° Aufbau von geschichteten Gewebsverbänden, 

e neuronale Ausdifferenzierung, Axon- und Den- 
dritenbildung, 

+ beginnende Synaptogenese, 

e Gliagenese, Myelinisierung. 


Migration 


Die Migration der noch undifferenzierten, in ihrer 
Bestimmung jedoch bereits weitgehend determi- 
nierten Nervenzellen beginnt sofort nachdem die 
Zellteilungsvorgänge abgeschlossen sind. Die noch 
undifferenzierte Nervenzelle, eine einfache bipola- 
re Zelle, klettert an einer radial angeordneten Glia- 
faser hoch. Die Gliafasern spannen sich zwischen 
der Basalmembran des Proliferationsepithels des 
Neuralrohres und der pialen Kortexoberfläche aus. 

Wie aus der » Abb. 2.2 entnommen werden 
kann, sucht eine Nervenzelle mit ihrer Spitze, aber 
auch mit anderen Fühlern (Filopodien), nach dem 
Weg und nach dem Ort ihrer Destination. Sie än- 
dert dabei die Richtung oder korrigiert eine bereits 
eingeschlagene Spur. Hoch stoffwechselaktive und 
mobile Filopodien an der Spitze der suchenden 
Zelle verfügen über zahlreiche Rezeptoren, mit de- 
nen die nächste Umgebung abgetastet wird. Die 
Spitze des aufsteigenden Neurons richtet ihren 
weiteren Weg nach den von den Rezeptoren emp- 
fangenen Signalen aus. Eine ganze Reihe che- 
mischer Gradienten und Strukturproteine steuern 
zusammen mit den apikalen Rezeptoren - mit at- 
traktiven oder repulsiven Signalen - den Weg 
eines zur Hirnrinde aufsteigenden Neurons. 
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oder narbige Veränderungen am Gehirn zu hinter- 
lassen [30]. 
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geistigen Retardierung und zu zerebralen Anfalls- 
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schen Symptomen. Die Art der Behinderung ist 
allerdings nicht spezifisch für zerebrale Entwick- 
lungsstörungen der 1. Pränatalphase. Fehlbildun- 
gen und funktionelle Defizite des Zentralnerven- 
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zurückführen. Die klassische Symptomatik des 
Gregg-Syndroms nach einer Rötelnerkrankung der 
Mutter in der Frühschwangerschaft bildet eher die 
Ausnahme, nicht die Regel. Ein Mangel an Folsäure 
ist bei der Entstehung der Meningozelen und ihren 
Varianten mitbeteiligt. Die Antwort des Zentral- 
nervensystems auf die Vielfalt möglicher pathoge- 
ner Einwirkungen kann nur nach wenigen vor- 
gegebenen Reaktionsschemata erfolgen. So können 
dysraphische Störungen durch exogene Schädi- 
gungsfaktoren entstehen, sie wurden aber auch fa- 
miliär gehäuft oder bei Chromosomenaberratio- 
nen und bei Virusinfektionen gefunden; dies gilt 
ebenso für holoprosenzephale Fehlbildungen. 
Zentrale Agenesien und Dysgenesien entstehen 
unter den gleichen Bedingungen. 

Ist schon - z.B. durch eine Infektion - zu einer 
sehr frühen Gestationszeit eine bestimmte Neuro- 
nengruppe, die ein definiertes Hirngebiet hätte bil- 
den sollen, ausgefallen, kann eine „Pseudoagene- 
sie“ entstehen, ohne dass die sonst für eine Infek- 
tion typischen gliösen Reaktionen zu finden sind 
[16]. Infektionen der frühen Embryonalzeit kön- 
nen aber auch Ursache sein für zerebelläre Hypo- 
plasien und für Störungen bei der Ausbildung der 
Liquorkanäle. Bestimmte toxische Effekte und Er- 
krankungen der Mutter (Diabetes, Medikamente, 
Toxine, Alkohol) führen ebenfalls zu Fehlbildungen 
in dieser frühen Phase, Die » Tab. 2.1 zeigt, dass 
dysraphische Fehlbildungen bereits vor dem 25. 
postkonzeptionellen Tag zu datieren sind und Stö- 
rungen der Kleinhirnanlage vor der 10. Woche. 


2.2 Zweite Pränatalphase 
2.2.1 Normale Entwicklung 


Die 2. Pränatalphase umfasst den Zeitraum vom 
Beginn der 13. Gestationswoche bis zum Ende der 
28. Woche. Während dieses Zeitabschnittes bilden 


2.2 Zweite Pränatalphase 


sich die Makrostrukturen so weit aus, dass sie ge- 
gen Ende dieser Phase den endgültigen Grund- 
strukturen des Zentralnervensystems morpholo- 
gisch und funktionell bereits sehr nahe kommen. 
Die Migration der Neurone aus dem Neuroepithel 
des Neuralrohres in die Kortexgebiete hinein, fin- 
det weitgehend in dieser Phase statt. 

Die spätere Funktion eines in die Migration ein- 
tretenden, eben entstandenen Neurons wird weit- 
gehend am Ort der Entstehung der Zelle - also im 
Neuralrohr - induziert, weniger offenbar durch die 
neurobiologischen Interaktionen, in die das Neu- 
ron an seinem endgültigen Ort einbezogen wird 
[7]. Differenzierungsprozesse der Neurone laufen 
jedoch bis in die 3. Pränatalphase und bis in das 1. 
Lebensjahr hinein weiter. 

Die 2. Pränatalphase wird durch folgende Ent- 
wicklungsschritte der Mikrostrukturen charakte- 
risiert: 

e Migration, 

° Aufbau von geschichteten Gewebsverbänden, 

e neuronale Ausdifferenzierung, Axon- und Den- 
dritenbildung, 

+ beginnende Synaptogenese, 

e Gliagenese, Myelinisierung. 


Migration 


Die Migration der noch undifferenzierten, in ihrer 
Bestimmung jedoch bereits weitgehend determi- 
nierten Nervenzellen beginnt sofort nachdem die 
Zellteilungsvorgänge abgeschlossen sind. Die noch 
undifferenzierte Nervenzelle, eine einfache bipola- 
re Zelle, klettert an einer radial angeordneten Glia- 
faser hoch. Die Gliafasern spannen sich zwischen 
der Basalmembran des Proliferationsepithels des 
Neuralrohres und der pialen Kortexoberfläche aus. 

Wie aus der » Abb. 2.2 entnommen werden 
kann, sucht eine Nervenzelle mit ihrer Spitze, aber 
auch mit anderen Fühlern (Filopodien), nach dem 
Weg und nach dem Ort ihrer Destination. Sie än- 
dert dabei die Richtung oder korrigiert eine bereits 
eingeschlagene Spur. Hoch stoffwechselaktive und 
mobile Filopodien an der Spitze der suchenden 
Zelle verfügen über zahlreiche Rezeptoren, mit de- 
nen die nächste Umgebung abgetastet wird. Die 
Spitze des aufsteigenden Neurons richtet ihren 
weiteren Weg nach den von den Rezeptoren emp- 
fangenen Signalen aus. Eine ganze Reihe che- 
mischer Gradienten und Strukturproteine steuern 
zusammen mit den apikalen Rezeptoren - mit at- 
traktiven oder repulsiven Signalen - den Weg 
eines zur Hirnrinde aufsteigenden Neurons. 
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Aufbau geschichteter Neuronen- 
und Faserverbände 


Der Aufbau der 6-schichtigen Großhirnrinde be- 
ginnt um die 20. SSW. Hat eine Nervenzelle ihren 
Platz im Kortex erreicht, organisieren sich die 
einer Gliafaser zugeordneten Nervenzellen zu 
einer kortikalen „Neuronensäule“, die später eine 
Funktionseinheit bilden wird (Modul-Organisation 
des Kortex). Die Neuronenmigration verläuft in 
zeitlich festgelegten Wellen, wobei jede Welle bis 
zur Oberfläche der zuletzt etablierten Hirnoberflä- 
che hindurchdringt und über ihr eine neue Zell- 
schicht bildet. Die äußerste, pianächste Neuronen- 
schicht des Kortex ist damit auch jeweils die jüngs- 
te der Neuronenschichten. Da der Kortex durch die 
einwandernden Neurone im Durchmesser zu- 
nimmt, wird für die jüngeren Migrationswellen 
der zu bewältigende Weg wesentlich länger und 
schwieriger. Neuronenverbände, die später in die 
Migration eingeschleust werden, haben auf ihrem 
Weg zunehmend Hindernisse zu überwinden: sich 


) 


! 


Zellteilung in der Neuroblastenschicht, 
beginnende Migration mithilfe sich radial 
anordnender Gliafasern. 


DN 
3 


N 


Aussprossung von Dendriten bei sich 
differenzierenden Nervenzellen, 
Ausbildung horizontaler Fasersysteme. 


etablierende Fasersysteme, aussprossende Dendri- 
ten bereits etablierter Neurone und Neuronenver- 
bände, Kapillaren und Blutgefäße (» Abb. 2.1). Auf 
diese Weise entsteht im Kortex ein Zeit-Lokalisati- 
ons-Gefüge, an dem der Stand der Entwicklung, 
aber auch Störungen desselben, abgelesen werden 
können. 

Gesteuert wird die Schichtung der Neuronen- 
verbände aus den unterschiedlichen Entstehungs- 
phasen durch das Glykoprotein Reelin, das von 
den Neuronen vom Typ Cajal-Retzius ausgeschie- 
den wird. Diese Neuronen entstehen früh in der 
Neurogenese, bleiben aber immer im Bereich der 
obersten, also jüngsten Neuronenschicht, sodass 
sie am Ende der Migration im Kortex in der 1. 
Schicht, der Molekularschicht, zu finden sind. Ree- 
lin steuert die radialen Gliastrukturen, über die - 
an ihnen hochkletternd - Neurone in das ihnen 
zugeordnete Rindengebiet finden. Reelin signali- 
siert jedoch auch dem Neuron „Stop!“, wenn es 
den Ort seiner Destination erreicht hat [20]. Wa- 
rum evolutionär diese komplizierte und störanfäl- 


Sich differenzierende 
kortikale Nervenzellen, 
weiterhin Neurone in der 
Migration an Gliafasern, 
die jetzt die älteren Neu- 
ronenlagen und Faser- 
systeme durchdringen 
und überwinden müssen. 


Abb.2.1 Entwicklung und Differenzierung der Nervenzellen. Neuralrohrepithel, Ventrikularzone; M, CP: Nervenzellen, 
zukünftige Rindenareale; I: Intermedialzone; S: subventrikuläre Zone (aus: Volpe [42] mit freundlicher Genehmigung). 
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lige Technik der Hirnrindenbildung entstanden ist 
und welche Zwecke damit verfolgt werden, ist bis- 
her nicht wirklich verstanden. 

Die Ausbildung spezifisch geschichteter neuro- 
naler Gewebsverbände ist für viele Gehirnbezirke 
typisch, sie verläuft jedoch in den verschiedenen 
Gehirnbereichen nach unterschiedlichen Mustern 
ab. So existiert bei Geburt zunächst die übliche 6- 
lagige Schichtung des primären motorischen Kor- 
tex, die jedoch im Verlauf der ersten Lebensjahre 
5-lagig wird. Persistiert die IV., die innere Körner- 
schicht, kann offenbar keine geordnete Motorik 
entstehen oder, umgekehrt, wenn Störungen der 
Motorik früh entstanden sind (z.B. Zerebralpare- 
sen) persistiert auch die Layer IV [4]. Die Migrati- 
onsphase beginnt etwa in der 8. und endet etwa in 
der 30. SSW, für das Frontalhirn um die 35. SSW. 


Neuronale Ausdifferenzierung, 
Axon- und Dendritenbildung 


Unter dem Begriff Differenzierung wird der Ent- 
wicklungsprozess verstanden, den eine Nervenzel- 
le nach Abschluss der Migrationsphase bis zu ihrer 
endgültigen morphologischen und funktionellen 
Ausreifung an ihrem endgültigen Standort durch- 
läuft. Dazu gehören: Differenzierungsprozesse der 
Ultrastrukturen des Neurons (Zellkern, Plasma), 
der Einbau des Neurons in das adäquate neuronale 
Netz, das Axon- und Dendritenwachstum, die Sy- 
napsenbildung und damit auch die Fähigkeit, 
Transmittersubstanzen zu bilden und zur Informa- 
tionsüberleitung aufnehmen oder abgeben zu kön- 
nen. Neurone nehmen mit ihrem Axon und mit ih- 
ren Dendriten versuchsweise Verbindungen mit 
anderen Neuronen auf. Die Menge des Informati- 
onsflusses und die Repetition gleicher einlaufen- 
der Informationen entscheidet, ob die Synapsen 
verstärkt oder nach einer „Probezeit“ wieder auf- 
gegeben werden. 

Die neuronalen Differenzierungsprozesse laufen 
zunächst vorwiegend genetisch determiniert ab. 
Mit weiter fortschreitender Differenzierung ge- 
winnen jedoch mehr und mehr epigenetische Fak- 
toren - d.h. Lernen und Erfahrungen - Zugriff auf 
die Ausdifferenzierung eines individuellen Neu- 
rons. Spezifische chemische Markierungen, che- 
mische Kodierungen der Wachstumswege, kon- 
struktiv vorgegebene Kanäle, spezifische Mukoid- 
moleküle als Markersubstanzen, spezifische Pro- 
teine, immunologische Kodierungen und schlicht 
ein Konkurrieren der Axone um adäquate Synap- 


2.2 Zweite Pränatalphase 


sen sind als Mechanismen inzwischen identifiziert 
worden. Sie bestimmen die Wachstumsrichtung 
des Axons und die Ausbildung seiner dendriti- 
schen Verzweigungen [40], [17], [29]. 


Beginnende Synaptogenese 


Synaptische Orte existieren auf dem neuronalen 
Zellkörper, auf seinen dendritischen Verästelungen 
und auf deren „Dornen“ (Spines). Auf dem Zellkör- 
per sammeln sich inhibitorische Synapsen. Am 
Dendritenbaum eines Neurons erscheinen zu- 
nächst dünne Fortsätze, sog. Filopodien, die später 
durch knollenförmige Dornen ersetzt werden. Sie 
sind Detailstrukturen der Dendriten eines Neu- 
rons, an denen andere Neurone synaptische exzi- 
tatorische Kontakte bilden. Synapsen, die direkt 
mit den Verzweigungen des Dendritenbaums Kon- 
takt haben, scheinen in der Peripherie exzitatori- 
sche, in der Nähe des Zellkörpers inhibitorische 
Qualitäten zu besitzen (» Abb. 2.3). Bis zum Ende 
der 2. Pränatalphase vermehrt sich die Zahl der Fi- 
lopodien massiv. Der Dendritenbaum mit seinen 
synaptischen Verknüpfungen kann offenbar nur 
durch kontinuierlich einlaufende Signale in seiner 
Struktur gehalten werden. Ohne oder zu geringe 
Afferenzen, atrophieren der Dendritenbaum und 
das Neuron. 

Filopodien haben offenbar jedoch auch die 
Funktion, Synapsen exakter auf die Qualitäten des 
sensorischen Inputs einzustellen. Filopodien- und 
Dornensystem bilden keine statischen und endgül- 
tigen synaptischen Vernetzungen mit anderen 
Neuronen. Proteine des Zellskeletts, an erster Stelle 
das Aktin, und Aktinfasern befähigen zu morpho- 
logischen Veränderungen der Dornen und ermög- 
lichen eine mechanische Beweglichkeit der Filopo- 
dien und Dornen in die Richtungen hin, wo neue 
Kontakte angeboten werden oder zu haben sind - 
je nach den Erfordernissen und je nachdem welche 
neuronalen Verarbeitungsprozesse von den antei- 
ligen Netzwerken eben geleistet werden. Auch die- 
se beweglichen, fließenden, immer sich dynamisch 
ändernden, knüpfenden und wieder lösenden 
Dendritensysteme (Hebb’sche Regel, s. Kap. 1) ge- 
hören damit zu den neurobiologischen Vorausset- 
zungen neuronaler Plastizität und letztlich zu 
adaptiven Verhaltensleistungen. Mit zunehmen- 
dem Alter verliert dieses System der Anpassung al- 
lerdings an Dynamik [43]. 
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Hirnentwicklung 


Gliagenese, Myelinisierung 


Astrozyten wurden für lange Zeit nur als eine Art 
Stütz- und Bindegewebe des Nervensystems wahr- 
genommen. Allerdings war schon früh aufgefallen, 
dass Astrozyten mit ihren Fortsätzen Kontakt zu 
Blutgefäßen finden, woraus geschlossen wurde, 
dass sie auch eine Bedeutung für den Stoffwechsel 
des Gehirns haben könnten. Heute ist erwiesen, 
dass sie das innere Milieu des Gehirns stabilisie- 
ren, den Abtransport des frei werdenden Kaliums 
und CO; regeln und den pH-Wert konstant halten. 
Auch an der Aufnahme und Abgabe von Transmit- 
tersubstanzen scheinen sie beteiligt zu sein. Astro- 
zyten sind dazuhin in der Lage, Fasern zu bilden, 
die zur Reparatur und Bildung von Narbengewebe 
nach Läsionen der Hirnsubstanz dienen (Glianar- 
ben, periventrikuläre Leukomalazien). Reife Astro- 
zyten finden sich ab der 15. SSW im gesamten 
Zentralnervensystem. 

Oligodendrozyten differenzieren sich unter 
dem Einfluss spezifischer Transkriptionsfaktoren 
von den Vorstufen der spinalen Motoneurone. Sie 
bilden und erhalten die Markscheiden der efferen- 
ten Bahnen, im zentralen Nervensystem als Oligo- 
dendrozyten, im peripheren Nervensystem als 
Schwann’sche Zellen. Ab etwa der 15. SSW umflie- 
ßen Oligodendrozyten mehrere absteigende Axo- 
ne, um sie dann spiralförmig in bis zu 150 Schich- 
ten einzuwickeln [15]. Der Wicklungsprozess der 
Oligodendrozyten stimuliert das Wachstum der 
Axone und damit wiederum die Markscheidenbil- 
dung. Um die gleiche Zeit beginnt auch im peri- 
pheren Nervensystem die Markscheidenbildung. 
Dort umwickelt eine Schwann’sche Zelle jedoch 
nur ein einzelnes Axon. Ranvier’sche Knoten, an 


denen der Axonkörper ganz unbedeckt ist, existie- Abb. 2.2 Darstellung von 4 Nervenzellen, die je an 
ren im peripheren und zentralen Nervensystem einer Gliafaser nach oben, Richtung Rinde, klettern. 
[20] Der Neuroblast C durchdringt eben eine horizontale 


Faserschicht (OR = optische Radiation). Mit zytoplas- 


Erste Bildungen von Myelinscheiden sind his- matischen Ausstülpungen suchen die Zellen A, C, D 


tologisch um die 24. SSW bei spinalen afferenten Wege zu ihrer endgültigen Position. Erst wenn diese 
Systemen nachweisbar. Die weitere Myelinisierung erreicht ist, löst sich die Nervenzelle von der Basal- 
scheint mit der Funktionsaufnahme bestimmter membran des Neuralrohres, mit der sie während der 
Areale des zentralen Nervensystems korreliert zu ganzen Migration in Verbindung bleibt. RF = Gliafaser, 
sein. Der Anfang erfolgt im Rückenmark, um dann bei a, b, c, d im Querschnitt. LP und PS = Destinationsort 


suchende Ausstülpungen des migrierenden Neurons 
(aus: Sidman u. Rakic [33] mit freundlicher Genehmi- 


gung). 


auf die sensorischen Areale des Kortex überzugrei- 
fen. Die motorischen Systeme und Areale folgen 
später, die Projektions- vor den Assoziationsfasern 
[39]. Zuletzt myelinisieren die Bahnen des Stirn- 
hirns. Weil auch die langen Axone noch mit der 
Körperlänge wachsen, läuft die Myelinisierung 
mindestens bis zum 20. Lebensjahr. 
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Die Bedeutung der Myelinisierung wurde und 
wird vor allem in der Leitfähigkeit und der Isolie- 
rung des Axons gesehen; dies kommt der Qualität 
und Schnelligkeit der Informationsübertragung zu- 
gute. Alle wichtigen Bahnen des Zentralnervensys- 
tems sind jedoch bereits etabliert und funktions- 
tüchtig, bevor sie vollständig myelinisiert sind. 
Myelinisierte Axone leiten Informationen etwa 
100-mal schneller als Axone ohne oder mit nur 
dünnen Markscheiden. Die Schnelligkeit der Infor- 
mationsübertragung kann daher nicht das einzige 
Ziel der Myelinisierung sein. Mit der sensorischen 
Schleife (s. Kap. 1) werden sensorische Informatio- 
nen aus vielfältigen und zum Teil hemisphärisch 
unterschiedlichen Arealen zu Aktionsprogrammen 
(Top-down-Prozessen) zusammengeführt. Dazu ist 
eine zeitlich höchst präzisierte Organisation und 
Justierung der Informationsverarbeitung unerläss- 
lich. Der Grad der Myelinisierung entsprechender 
Bahnensysteme und damit die unterschiedlichen 
Leitungsgeschwindigkeiten garantieren offenbar 
die zeitliche Abstimmung und Präzision neurona- 
ler Aktionsprogramme. Unsaubere zeitliche Signal- 
übertragungen könnten daher sehr wohl Ursachen 
von frühen Lernstörungen oder von Lese-Recht- 
schreib- oder Rechenschwächen sein [15]. Damit 


2.2 Zweite Pränatalphase 


gerät die weiße Substanz in das zunächst über- 
raschende Visier, an Lern- und Erfahrungspro- 
zessen nicht nur beiläufig, sondern prinzipiell 
beteiligt zu sein. Zudem werden dem bisher weit- 
gehend statisch verstandenen Glia-System uner- 
wartete adaptive Fähigkeiten attestiert [15]. Wer- 
den neue Fähigkeiten ernsthaft erlernt, nimmt die 
weiße Substanz im Bereich der beanspruchten 
Hirnareale an Dichte und Stärke zu. Entsprechende 
Zunahmen der weißen Substanz in beanspruchten 
Hirnarealen wurden bei Berufsmusikern nach- 
gewiesen (im Vergleich zu Personen ohne diesen 
Beruf). Fields [15] zitiert Befunde, die vermuten 
lassen, dass Myelinisierungsprozesse bis in das 5. 
Lebensjahrzehnt hinein möglich sein könnten. 
Wenn schon: Warum vielleicht nicht auch lebens- 
lang? Denn eines scheint heute sicher zu sein: Die 
weiße Substanz ist beteiligt beim Erlernen von Fer- 
tigkeiten, die wir schon bei der Besprechung der 
erworbenen seriellen Speicher kennengelernt ha- 
ben (s. Kap. 1.6). 

In der » Tab. 2.2 sind die wichtigsten Entwick- 
lungsschritte der Makro- und Mikrostrukturen des 
Zentralnervensystems in der 2. Pränatalphase zu- 
sammengestellt. 


Tab. 2.2 Entwicklung des zentralen Nervensystems in der 2. Pränatalphase. 


Zeitachse Makrostrukturen 


Mikrostrukturen 


13. Woche 


16. Woche 


18. Woche 


20. Woche 


24. Woche 


26. Woche 


28. Woche 


Striatum wird durch einwachsende Fa- 
sersysteme in N. caudatus und Putamen 
getrennt 


Ausdehnung der glatten Hemisphären 
nach dorsal über Zwischen-, Mittel- und 
Rautenhirn 


Balken wird sichtbar, zunächst rostral, 
dann rasch nach dorsal wachsend, dabei 
den 3. Ventrikel überwölbend; Pyrami- 
denbahn wird sichtbar 


Pons und durchlaufende Fasern sichtbar; 
Kreuzung Pyramidenbahnen 


erste Kortexwindungen; deszendierende 
Pyramidenbahnen etwa bei Th4 


Vorwölbung Prä- und Postzentralregio- 
nen des Kortex durch einwandernde 
Neurone und Gliazellen 


Balkenwachstum nach dorsal beendet; 

zunehmende Furchung des Kortex; ver- 
stärkte Ausdifferenzierung der Frontal- 

hirnbereiche 


Proliferation 
Migration 


erster Zellaufbruch im Kaudalbereich der Matrix des 
Neuralrohres sichtbar 


Ausdifferenzierung der Neurone am Destinationsort 


Proliferation der Neurone für frontalen Kortex 


Dendritenwachstum und beginnende Ausdifferen- 
zierung des Dendritenbaums 


Ende der Proliferation; in einigen Matrixregionen 
etwas später 


Filopodien und dünne Dornen der Dendriten bilden 
exzitatorische Synapsen 


Migration bis auf Frontalhirnbereich weitgehend 
beendet 
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Hirnentwicklung 


erregende 
(exzitatorische) 


De 


postsynaptische 
Membran 


2.2.2 Entwicklungsstörungen 


Schädigungen des Zentralnervensystems in der 2. 
Pränatalphase führen zu charakteristischen mor- 
phologischen Ausfällen. Die funktionellen Läsio- 
nen sind dagegen für diese Entwicklungsphase 
sehr viel weniger typisch. Folgende morphologi- 
sche und funktionelle Störungsbilder entstehen in 
dieser Phase [16], [19], [30]: 

« Partieller oder vollständiger Balkenmangel 
(mangelhafte oder fehlende Verbindung beider 
Hemisphären). 

+ Lissenzephalien, Agyrien, Pachygyrien, Migrati- 
onsstörungen wie laminäre und noduläre Hete- 
ropien, Polymikrogyrien. Alle diese Störungsbil- 
der sind Folgen mehr oder weniger stark aus- 
geprägter Migrationsstörungen. Bei Migrations- 
störungen ist es der betroffenen Neuronenwelle 
nicht gelungen, auf ihrem Weg zum Kortex die 
bereits etablierten Schichten der Neurone der 
vorangegangenen Wellen zu durchdringen. Da- 
mit bleiben die sonst tieferliegenden, früher in 
die Migration eingeschleusten großen kortikalen 
Neurone an der Kortexoberfläche liegen. Famili- 
är gehäuftes Auftreten einer Agyrie wurde be- 
schrieben, somit können auch vererbbare Fak- 
toren den Ablauf der Migration stören. Auffällig 
ist, dass Migrationsstörungen häufig mit neuro- 


Synapse am Abb. 2.3 Schematische Darstellung 


hemmende 
(inhibitorische) _ sind (unten), dürften inhibitorisch 
Synapse (hemmend) wirken. Hemmende Sy- 


„Dendritendorn“ verschiedener Synapsentypen an 


einer Nervenzelle. Sowohl Synapsen 
an dendritischen „Dornen“ (oben), als 
auch solche, deren Endknöpfchen 
runde Vesikel enthalten (Mitte), sind 
vermutlich exzitatorisch (erregend); 
Synapsen mit Axonenendigungen, in 
denen abgeflachte Vesikel zu finden 


napsen kommen vor allem am Zell- 
körper vor, besonders in der Nähe des 
Axonhügels, an dem das Axon ent- 
spricht. An Dendriten findet man da- 
gegen im Allgemeinen exzitatorische 
Synapsen. 


degenerativen Erkrankungen und Syndromen 
gefunden werden [7]: Zu den metabolischen Er- 
krankungen mit Migrationsstörungen gehören 
u.a. das Zellweger-Syndrom, das Menkes-Syn- 
drom, die GM-2-Gangliosidose. Migrationsstö- 
rungen finden sich weiterhin bei verschiedenen 
neurokutanen Syndromen (u.a. Incontinentia 
pigmenti, Neurofibromatose von Recklinghau- 
sen, Hypomelanosis Ito, tuberöse Hirnsklerose), 
bei Chromosomenanomalien (u.a. Trisomie 18, 
Trisomie 21), beim Aicardi-Syndrom, beim Jou- 
bert-, Potter-, Smith-Lemli-Opitz- und Cornelia- 
de-Lange-Syndrom. Schließlich wurden auch bei 
einigen neuromuskulären Erkrankungen Mi- 
grationsstörungen beschrieben, u.a. beim Fu- 
kuyama-Syndrom, bei der myotonen Dystrophie 
und bei Arthrogryposen, wenn die spinalen Vor- 
derhornzellen mitbeteiligt waren. Aber auch to- 
xische Stoffe können den Migrationsablauf ge- 
zielt stören, was besonders für die Alkohol- 
embryopathie gilt. 

Porenzephalie, Hydranenzephalie pränataler 
Entstehung. Porenzephalien lassen sich Störun- 
gen der Hirnentwicklung um den 5. bis 6. 
Schwangerschaftsmonat zuordnen. Den Poren- 
zephalien und Hydranenzephalien soll ein 
grundsätzlich gleicher Entstehungsmechanismus 
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(fetale zentrale Gefäßverschlüsse) zugrunde lie- 
gen. Mit anderen Fehlbildungen des Zentralner- 
vensystems sind sie nicht kombiniert. Beide For- 
men wurden aber auch als Folge intrauteriner 
Infektionen und fetaler Anoxie beschrieben. Die 
porenzephalen und hydranenzephalen Defekte 
sind dann von gliösem Narbengewebe begrenzt. 
Nach intrauterinen Infektionen bleiben chro- 
nisch-entzündliche Prozesse und zentrale Nek- 
rosen. 

Chronisch-entzündliche fokale Prozesse, reak- 
tive Verkalkungen, Gliosen, sekundär-entzünd- 
licher Hydrozephalus. Röteln, Zytomegalie, To- 
xoplasmose, Herpes simplex, Treponema palli- 
dum, sowie Listeriose lösen in der 2. Pränat- 
alphase keine Fehlbildungen mehr aus, jedoch 
entzündliche Abwehrreaktionen des Hirnge- 
webes. Eine Mikrozephalie wird die Folge sein, 
wenn durch die Infektion größere Teile der zen- 
tralnervösen Strukturen zugrunde gegangen 
sind. Bei einer Rötelninfektion treten in dieser 
Phase keine Defektsyndrome mehr auf. Eine 
Schädigung des Innenohres und eine mäßige 
geistige Retardierung sind als die häufigsten Fol- 
gen bekannt. In der 2. Pränatalphase können In- 
fektionen des Zentralnervensystems außerdem 
zu einer Beeinträchtigung der Liquordynamik 
und zu einem Verschlusshydrozephalus führen, 
dessen infektiöse Genese auch histopathologisch 
nachweisbar ist, im Gegensatz zu den infektions- 
bedingten Hydrozephalusformen der 1. Pränatal- 
phase, die häufig eine Dysgenesie vortäuschen. 


Die genannten pathogenen Einwirkungen auf das 
Gehirn münden in folgende neuropädiatrisch rele- 
vanten Störungsbilder: 

e Geistige Retardierung. Über die Zuordnung von 
Störungen der zentralnervösen Entwicklung 
während der 2. Pränatalphase zu geistigen Retar- 
dierungen ist noch wenig bekannt. Ausgeprägte 
Migrationsstörungen führen jedoch zu einer 
geistigen Behinderung und zu schweren Epilep- 
sien. Denkbar ist, dass auch ein gestörter Aufbau 
von geschichteten Gewebsverbänden, Störungen 
der Ausdifferenzierung der Neurone, Störungen 
des Axon- und Dendritenwachstums, Störungen 
in der Synaptogenese, defizitäre Funktionen der 
weißen Substanz sowie Transmitterdysfunktio- 
nen zu geistigen Behinderungen verschiedenster 
Ausprägungen führen können. Klinisch-diagnos- 
tisch lassen sich solche Funktionsmängel jedoch 
bisher selten nachweisen. 


2.3 Dritte Pränatalphase 


+ Läsionen der pyramidalen und extrapyrami- 
dalen Anteile des Zentralnervensystems entste- 
hen vor allem durch Lissenzephalien, pränatale 
Gefäßverschlüsse und Infektionen. 

+ Epilepsien. 


2.3 Dritte Pränatalphase 
2.3.1 Normale Entwicklung 


Der Zeitabschnitt der 3. Pränatalphase beginnt mit 
der 29. und endet mit der 40. SSW. In der 
>» Tab. 2.3 ist die Entwicklung der Makro- und Mi- 
krostrukturen des Zentralnervensystems während 
der 3. Pränatalphase zusammengefasst. 

Die Makrostrukturen des Zentralnervensystems 
verändern sich während dieser Zeit nicht mehr. 
Das Gehirn nimmt jedoch weiterhin schnell an Vo- 
lumen zu, nicht zuletzt auch wegen des rapide zu- 
nehmenden Anteils der weißen Substanz. Im Be- 
reich der Mikrostrukturen steht die zunehmende 
Verzweigung des Dendritenbaumes im Vorder- 
grund, die synaptischen Verknüpfungen werden 
rasch dichter, die Myelinisierung, wie bereits in 
der 2. Pränatalphase beschrieben, schreitet in der 
3. Phase - die sensorischen Bahnen und Kor- 
texareale bevorzugend - fort. Etwa ab der 31. SSW 
lassen sich morphologische Seitenunterschiede im 
Bereich beider temporalen Gyri (Heschl-Areale) 
nachweisen. Doppelten transversen Gyri rechts 
steht eine größere temporale Rindenfläche links 
gegenüber. Die morphologischen Unterschiede 
stehen im Zusammenhang mit der späteren 
Sprachentwicklung und mit den asymmetrisch 
verteilten Aufgaben der rechten und der linken 
Hemisphäre (s. Kap. 1.4). Das Frontalhirn scheint 
weniger streng in seinen Funktionen spezialisiert 
zu sein, weil es die Aufgabe hat, spezielle Funktio- 
nen einzelner Kortexareale zu kontrollieren und 
sie in einen bestimmten Aktionsverlauf zu integ- 
rieren, mit kritischer Berücksichtigung der dahin- 
terstehenden emotionalen (limbischen) Grund- 
situation (motivierend, nicht motivierend, ambiva- 
lent). 

Die Mikrostrukturen dieses Altersabschnittes 
werden durch eine Vervollständigung der Migrati- 
on in den Bereich des Frontalhirns, der Synaptoge- 
nese und durch Regressionsprozesse von Nerven- 
zellen charakterisiert. 
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nachweisbar ist, im Gegensatz zu den infektions- 
bedingten Hydrozephalusformen der 1. Pränatal- 
phase, die häufig eine Dysgenesie vortäuschen. 


Die genannten pathogenen Einwirkungen auf das 
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e Geistige Retardierung. Über die Zuordnung von 
Störungen der zentralnervösen Entwicklung 
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der 2. Pränatalphase beschrieben, schreitet in der 
3. Phase - die sensorischen Bahnen und Kor- 
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Bereich beider temporalen Gyri (Heschl-Areale) 
nachweisen. Doppelten transversen Gyri rechts 
steht eine größere temporale Rindenfläche links 
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stehen im Zusammenhang mit der späteren 
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Hirnentwicklung 


Tab. 2.3 Entwicklung des zentralen Nervensystems in der 3. Pränatalphase. 


Zeitachse Makrostrukturen 

30. Woche zunehmende Ausdifferenzierung der 
Gyri 

32. Woche asymmetrische Differenzierung der 
rechten und linken temporalen Gyrie- 
rung (Heschl’sche Windungen) 

40. Woche Balken vollständig; Inselregion nicht 
mehr von außen sichtbar; alle Gyri 
ausgebildet 

Danach 

Neurogenese 


Bis zur Geburt haben so gut wie alle kortikalen 
Neurone ihren endgültigen Standort gefunden. 
Nach Edelman [15] arbeitet das menschliche Ge- 
hirn mit etwa 30 Milliarden Neuronen. Bis vor kur- 
zem galt als sicher, dass mit dem Ende der 3. Prä- 
natalphase die Neurogenese endgültig und für im- 
mer abgeschlossen sei. Bei der Darstellung des 
Hippocampus (s. Kap. 2.1) wurde jedoch schon da- 
rauf hingewiesen, dass dort wohl lebenslang neue 
Nerven- und Gliazellen entstehen. Weiterhin wur- 
den Cluster von ruhenden neuronalen Stammzel- 
len im Bereich der periventrikulären Matrix und 
auch in der Intermediärschicht der inneren Aus- 
kleidung des Ventrikelsystems (früherer Zentral- 
kanal) (s. 1. Pränatalphase, Kap. 2.1 ) aber auch im 
gesamten Gehirn gefunden [22]. Ob sie eine Auf- 
gabe haben - und welche - und ob sie überhaupt 
„geweckt“ werden können, ist bisher nicht be- 
kannt. 


Synaptogenese 


Die Ausbildung und Differenzierung der synapti- 
schen Verknüpfungen und die Bildung der Dornen 
laufen bis über das 2. Lebensjahr hinaus weiter. 
Mikroskopisch sichtbar wird dieser Prozess an der 
Umwandlung langer, dünner Dornen zu kurzen, 
dicken Dornen an den Dendriten, die eine öko- 
nomischere und differenziertere Übertragung sy- 
naptischer Potenziale und eine bessere Funktion 
der Neurotransmitter ermöglichen. Durch weitere 


Mikrostrukturen 


Ausdifferenzierung der Dendriten, dünne Dornen 
werden zu dicken 


zunehmende Synaptogenese; Adoptose von etwa 
50% der gebildeten Neurone; zunehmende Mye- 
linisierung 


alle Neurone haben kortikale Destination erreicht 


Fasersysteme Frontalhirn bis 8. Monat nicht myeli- 
nisiert; Myelinisierung in bestimmten Bereichen bis 
weit in das Erwachsenenalter 

lebenslange Transformation neuronaler Netzwerke 
möglich 

lebenslange Neubildung von Neuronen in beiden 
Hippocampus-Regionen 


Verzweigung der Dendriten und durch Bildung 
neuer Dornen wird die Oberfläche der Dendriten 
ganz beträchtlich vergrößert. Aus einem sehr lo- 
ckeren Geflecht synaptischer Verknüpfungen zum 
Zeitpunkt der Geburt und in den Monaten danach, 
ist bis zum Ende des 2. Lebensjahres ein dichtes, 
filzartiges Netz entstanden (» Abb. 2.4). 

Sind alle Synapsen ausgebildet, verfügt ein korti- 
kales Neuron über Tausende von Dornen. Die Ge- 
samtzahl der Synapsen eines Neurons samt seiner 
Dendriten soll im Kortex des Erwachsenen etwa 
38000 betragen. Nach Edelman [15] verfügt ein 
menschliches Gehirn über etwa 1 Million Milliar- 
den Synapsen. „Wenn Sie jetzt anfangen würden, 
die Synapsen zu zählen, 1 Sekunde für 1 Synapse, 
wären Sie nach 32 Millionen Jahren mit dem Zählen 
fertig“ so Edelmans Kommentar. Die synaptischen 
Verknüpfungen werden von exogenen sensori- 
schen Reizen, durch biochemische Bedingungen, 
hormonelle Einflüsse und immunologische Prozes- 
se bestimmt. 


Regressionen (Apoptose) 


Neurone werden während der Proliferationsphase 
in hohem Überschuss gebildet. Die Neurone müs- 
sen miteinander um synaptische Kontakte konkur- 
rieren. Neurone, die nicht eine bestimmte Anzahl 
von Synapsen bilden können, degenerieren. Im 
Durchschnitt beträgt die selektive neuronale 
Apoptose etwa 50%. Warum und zu welchem 
Zweck eine solch hohe Degenerationsrate in Kauf 
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bei Geburt nach 3 Monaten 


2.3 Dritte Pränatalphase 


nach 15 Monaten nach 24 Monaten 


Abb. 2.4 Stadien der menschlichen Hirnreifung. Das entsprechende Areal der Hirnrinde (Stirnhirn, Area FD nach Von 
Economo) in 4 Stadien. Die Zahl der Zellen vermehrt sich nicht, jedoch die Differenzierung der Dendriten nimmt enorm 
zu. Zur gleichen Zeit findet auch die Synaptogenese statt. (aus: Akert [2] mit freundlicher Genehmigung). 


genommen wird, ist bisher noch nicht endgültig 
geklärt. Das sich entwickelnde Zentralnervensys- 
tem benötigt wahrscheinlich für seine adäquate 
Funktion die in der Proliferation entstandene 
Menge an Neuronen zunächst als Redundanz und 
Absicherung eines später ausreichenden Neuro- 
nenbestandes. Nachdem sich das neuronale Netz 
ausgebildet hat, werden für dessen Funktion offen- 
bar deutlich weniger Nervenzellen gebraucht, was 
eine Ökonomisierung des Energieaufwandes be- 
deuten würde. Außerdem sichert die überschie- 
ßende Zahl an Neuronen, die nach adäquaten sy- 
naptischen Verknüpfungen suchen, die Präzision 
der Verknüpfungen und damit der Informations- 
verarbeitung. Nicht adäquate Synapsenbildungen 
könnten dann wieder rückgängig gemacht wer- 
den. Bei der Apoptose spielen jedoch auch neuro- 
trophische antiapoptotische Proteine eine Rolle. 
Deren Mangel oder Fehlen könnte ebenfalls zur 
Degeneration der benachteiligten Neurone beitra- 
gen. 


2.3.2 Entwicklungsstörungen 


Frühgeborene, teils sehr unreif, teils nur wenig 
vom Termin entfernt, werden in diesem Zeit- 
abschnitt, der dritten Pränatalphase, geboren. Na- 
tale und neonatale Komplikationen, die zu zentra- 
len Läsionen führen, treffen damit ein morpholo- 
gisch weitgehend komplettes, in seinen Mikro- 
strukturen sich aber noch weiter differenzierendes 
zentrales Nervensystem. Schädigungen in der letz- 
ten Pränatalphase führen zu Läsionen der Makro-, 
aber auch zu Störungen der Mikrostrukturen, de- 
ren Charakter jedoch erst seit den letzten Jahren 
zunehmend besser erkannt wird. Folgende patho- 
morphologische Befunde und gefährdende Kon- 
ditionen können der 3. Pränatalphase zugeordnet 
werden: 

+ Porenzephalien und Hydranenzephalien ent- 
stehen meist durch zentrale Gefäßverschlüsse in 
der 3. Pränatalphase, wobei auch heute noch 
nicht völlig verstanden wird, warum intrauterin 
überhaupt zentrale Gefäßverschlüsse - die z.B. 
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bei der Verursachung spastischer Hemiparesen 
eine pathogenetisch wichtige Rolle spielen - zu- 
stande kommen. Offenbar besteht zusätzlich 
während der 3. Pränatalphase eine Tendenz zu 
zentralen Gefäßverschlüssen, vor allem im Be- 
reich der A. cerebri media und ihrer Äste, die 
ebenfalls zu Porenzephalien kleineren oder grö- 
ßeren Ausmaßes führen. Mithilfe der Sonografie 
konnte gezeigt werden, dass intrauterine peri- 
ventrikuläre Blutungen, aber auch hypoxisch- 
ischämische Ereignisse bei Kindern in der 3. Prä- 
natalphase nicht so sehr selten vorkommen - 
ohne dass über die auslösenden Ursachen etwas 
bekannt ist und ohne dass von der Mutter oder 
von ärztlicher Seite irgendwelche Auffälligkeiten 
oder Komplikationen im Verlauf der Schwanger- 
schaft bemerkt worden wären. 
Chronisch-entzündliche Prozesse und akute In- 
fektionen (Enzephalopathien) führen zu sekun- 
där-reaktiven Verkalkungsherden und Gliosen 
sowie zu sekundär-entzündlich bedingten Hy- 
drozephali (bedingt durch Infektionen der Mut- 
ter, die auf das Kind übertragen werden, wie Lis- 
teriose, B-Streptokokken- oder Koli-Infektionen, 
AIDS, Lues, Herpesvirus, Humanes Immundefi- 
zienzvirus u.a.). Porenzephalien, Hydranenze- 
phalien sowie chronisch-entzündliche zentrale 
Prozesse und sekundäre Hydrozephalusformen 
entstehen durch dieselben Infektionen und 
durch die gleichen pathogenetischen Bedingun- 
gen, wie sie bereits für die 2. Pränatalphase be- 
schrieben worden sind. 

Mütterlicher Kreislaufkollaps und Schock- 
zustände führen zu einer Minderdurchblutung 
des Uterus durch Zentralisation des Blutkreislau- 
fes. Diese können auch beim ungeborenen Kind 
zu einer zentralen hypoxischen Durchblutungs- 
störung führen. 

Mangel- und Fehlernährung der Mutter haben 
- nach heutigem Wissen - beim Menschen wohl 
keinen Einfluss auf die Proliferationsphase der 
Neuroblasten. Eine größere Gefahr für die Mi- 
krostrukturen des Zentralnervensystems droht 
jedoch in der 3. Pränatalphase durch eine Beein- 
trächtigung des Dendritenwachstums und der 
Synaptogenese. Ist nach der Geburt das Nah- 
rungsangebot für das Kind ausreichend, kann 
das Wachstumsdefizit aufgeholt werden, nicht 
jedoch, wenn eine Mangel- und Fehlernährung 
über die Zeit des Wachstumsspurts des Gehirnes 
bestehen bleibt, also bis über das 2. Lebensjahr 


hinaus. Mit einer Mikrozephalie und einer geisti- 
gen Retardierung ist dann zu rechnen. 
Intrauterine Mangelversorgung: Die Anamnese 
hypotropher Neugeborener und ihrer Mütter 
gibt Anlass, die Entstehung einer intrauterinen 
Hypotrophie des Kindes multifaktoriell zu sehen, 
da u.a. soziale Stellung, Armut, Alter der Mutter, 
Komplikationen bei vorausgegangenen Schwan- 
gerschaften sowie Störungen der Frühschwan- 
gerschaft in der Anamnese solcher Mütter häufi- 
ger zu finden sind. Intrauterine Hypotrophien 
werden vor allem durch eine Plazentainsuffi- 
zienz ausgelöst. EPH-Gestosen und die damit 
verbundenen Plazentainsuffizienzen versetzen 
den Feten in den Zustand einer chronischen 
Mangelversorgung und führen gelegentlich zu 
direkter Lebensbedrohung. Von einer länger an- 
haltenden intrauterinen Mangelsituation sind 
hauptsächlich die Mikrostrukturen des Zentral- 
nervensystems gefährdet, hierbei vor allem das 
Dendritenwachstum, die Dendritenverzweigung, 
die Synaptogenese und die Myelinisierung. Eine 
mehr oder weniger ausgeprägte geistige Retar- 
dierung ist Folge, seltener dagegen markante 
neurologische Auffälligkeiten, etwa im Sinne 
spastischer Paresen. Weitere Faktoren, die zur 
intrauterinen Mangelsituation führen können 
und über die berichtet wurde, sind u. a. Alkohol, 
Nikotin, Propranolol, Sartane, Steroide, Antiepi- 
leptika, Heroin, aber auch zyanotische Vitien 
und chronische Nierenerkrankungen der Mutter. 
Störungsfaktoren der kognitiven Entwicklung: 
Befunde an Dendriten und ihren Dornen bei Kin- 
dern mit nicht klassifizierbaren geistigen Retar- 
dierungen und bei Kindern mit Trisomie-Syn- 
dromen bieten Hinweise darauf, wie Störungen 
kognitiver Funktionen entstehen könnten. Bei 
diesen Kindern wurden dendritische Dornen ge- 
funden, die lang und dünn geblieben waren 

(» Abb. 2.5). Sie hatten nicht die Umwandlung zu 
dicken, kurzen Dornen durchlaufen. Auch die 
Zahl der Dornen war beträchtlich reduziert. Es 
ist anzunehmen, dass ein Verlust an synaptischer 
Modulation um 20-30 % nicht ohne Effekt auf 
die kognitiven Funktionen des Zentralnervensys- 
tems bleibt [3]. Die Entwicklung der Dendriten- 
verzweigung und der Dornen scheint primär 
gengesteuert zu sein, worauf die Befunde bei 
Kindern mit Trisomien hinweisen. Ebenso wich- 
tig für das Überleben der Dendriten und für die 
endgültige Reifung der Dornen sind jedoch funk- 
tionierende Afferenzen. Ein Ausfall zentraler und 
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AB A B 


normal Trisomie 13-15 Trisomie 21 


peripherer Afferenzen führt entweder zu einem 
Entwicklungsdefizit der betroffenen Dendriten 
und ihren Dornen, oder das bereits reife Dendri- 
ten-Dornen-System verfällt einer sekundären 
Atrophie. 

Intrauterin erworbene Hirnläsionen: Die mo- 
dernen bildgebenden Verfahren - und hier vor 
allem die Sonografie und die Magnetresonanz- 
tomografie [25] - haben gezeigt, dass unter be- 
stimmten, die Mutter erheblich beeinträchtigen- 
den Bedingungen bereits intrauterin periventri- 
kuläre Blutungen und hypoxische Ischämien 
entstehen können, deren Endstadien bis zu mul- 
tizystischen Enzephalopathien, Porenzephalien 
oder Hydranenzephalien führen können. Als Ur- 
sachen wurden schwere hypotensive Schock- 
zustände der Mütter beschrieben, ausgelöst 
durch anaphylaktische Reaktionen (beispielswei- 
se nach Expositionen mit Bienengift oder Medi- 
kamenten), nach unfallbedingten und suizidalen 
Kohlenmonoxidvergiftungen, nach septischen 
Infektionen oder nach Unfällen mit anschließen- 
dem Schocksyndrom [12]. Aber auch bei Zwil- 
lingsschwangerschaften wurden zentrale Nekro- 
sen bei einem Zwilling, u. a. bedingt durch arte- 
rioarterielle oder venovenöse Anastomosen, 
beschrieben [9]. Nicht so selten werden sono- 
grafisch jedoch bei unreifen und reifen Neugebo- 
renen Echodensitäten und periventrikuläre Leu- 
komalazien in den ersten Lebenstagen entdeckt, 


2.3 Dritte Pränatalphase 


Abb. 2.5 Dornen-Anomalie bei kogni- 
tiver Retardierung. Golgipräparate 
apikaler Dendriten der motorischen 
Hirnrinde (Schicht V, Pyramidenzellen) 
von einer kognitiv unauffälligen Person 
(Normal) und von Personen mit Triso- 
mie 13-15 (Patau-Syndrom) bzw. mit 
Trisomie 21 (Down-Syndrom). A, B und 
C bezeichnen Varianten der abnormen 
Dornen (aus: Akert [2]). 


für deren Entstehung keinerlei Hinweise zu fin- 
den sind. Magnetresonanzuntersuchungen zeig- 
ten darüber hinaus bei Kindern mit spastischen 
Paresen, die zum Termin geboren und deren 
mütterliche und eigene Anamnesen völlig unbe- 
lastet waren, dass um die 30.-34. SSW unbe- 
merkt intrauterine periventrikuläre Nekrosen 
entstanden sein mussten, da an den typischen 
Lokalisationen (oberhalb und lateral der Seiten- 
ventrikel) die charakteristischen Glianarben 
einer periventrikulären Leukomalazie zu erken- 
nen sind [24]. Die genannten Ereignisse können 
zum vorzeitigen Ende der Schwangerschaft füh- 
ren - oder sie wird unauffällig verlaufend die 40. 
SSW erreichen, ohne dass es irgendwelche Hin- 
weise auf eine bereits gestörte Hirnentwicklung 


gab. 


Entwicklungsneurologische Auffälligkeiten und 
pathologische Befunde sollten schon gleich nach 
der Geburt oder in den ersten Lebenstagen Anlass 
geben, sich über die Ursachen Gedanken zu ma- 
chen. Die Phänomenologie der pathologisch-mor- 
phologischen Auffälligkeiten und ihre Auswirkun- 
gen auf das Verhalten festzulegen und sie zu be- 
schreiben, ist der erste Schritt, die Ursache einer 
Störung diagnostisch in das prä-, peri-, neo- oder 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


64 


Hirnentwicklung 


postnatales Zeitschema einordnen zu können. 
Nicht so selten ist damit auch schon der zweite 
Schritt zu einer Diagnose getan. Eine Diagnose er- 
möglicht Aussagen, zu einer bestimmten Krank- 
heits-Entität, die nicht nur für das ärztliche Han- 
deln von Bedeutung sind. Auch Eltern wollen wis- 
sen, welche Lebensaussichten für ihr Kind, mit 
einer bestimmten Diagnose, vorgegeben sind 
und welche Auswirkungen die Diagnose auf ihre 
weitere Lebens- und Familienplanung haben wird. 
Bei pränatal entstandenen Fehlbildungen, Dyspla- 
sien, Läsionen und Entwicklungsstörungen ist es 
eine Hilfe, sich an den 3 Phasen der pränatalen 
Entwicklung zu orientieren - eine Hilfe, die nicht 
zuletzt in den letzten Jahren von den bildgeben- 
den Verfahren genutzt und in Anspruch genom- 
men wird [20], [26]. 

Der Verlauf der Hirnentwicklung bestätigt auf 
eindrückliche Weise, wie sehr genetisch determi- 
nierte Basisprozesse zu Beginn einer spezifischen 
Entwicklungsphase diese in Gang setzen und zu- 
nächst auch steuern, bis dann, im weiterem Ent- 
wicklungsverlauf, das System auf die einlaufenden 
sensorischen Informationen und Signale reagiert 
und antwortet und die weitere Entwicklung nun 
mitbestimmt. Das ist kein Zufall, denn die Evoluti- 
on handelt sehr konservativ. Über Millionen Jahre 
bewährte Programme und Entwicklungsstrate- 
gien werden von allen, auch niederen Lebewesen 
weitervererbt, solange sie evolutionären Strate- 
gien nicht zuwiderlaufen. Daher macht es auch 
Sinn, solche Basisstrategien der Entwicklung u.a. 
an Taufliegen, Würmern, Fischen und Hühner- 
embryonen molekulargenetisch und biochemisch 
zu studieren. Das Zusammenwirken von gene- 
tisch determinierten und epigenetisch gesteuer- 
ten Entwicklungsprozessen lässt sich besonders 
gut an der adulten Neurogenese und an der Sy- 
naptogenese mit dem Aufbau neuronaler Netz- 
werke und bei der Entwicklung und den Funktio- 
nen der Glia nachvollziehen. Dass auch hier Stra- 
tegien der Evolution wirken, hat Edelman [14] mit 
dem Begriff des Neuronalen Darwinismus ver- 
sucht, auf den Punkt zu bringen. 


2.4 Zentrale Läsionen bei 
unreifen und reifen 
Neugeborenen 


2.4.1 Unreife Neugeborene 


Die Gehirne Frühgeborener und Reifgeborener 
zeigen eine morphologisch unterschiedliche Vul- 
nerabilität. Bei Frühgeborenen ist vor allem das 
periventrikuläre Marklager (Keimlager, subepen- 
dymale Matrix, s. Kap. 2.1) von Durchblutungsstö- 
rungen bedroht. Außerdem ist die zentrale Auto- 
regulation der Gehirndurchblutung noch labil und 
leichter durch perinatale Komplikationen zu desta- 
bilisieren. 2 Ereignisse sind es vor allem, die die 
Unversehrtheit des Gehirnes Frühgeborener be- 
drohen: Hämorrhagien im Bereich der subependy- 
malen Matrix und die Entstehung periventrikulä- 
rer Leukomalazien [39]. 


Periventrikuläre Matrixblutungen 


Wie bereits erwähnt (Kap. 2.1), ist das periventri- 
kuläre Marklager bis zur 35. SSW ein hochaktives 
Proliferations- und Migrationsgebiet, das wegen 
des erheblichen Energieverbrauchs reich vaskula- 
risiert wird. Die optimale Blutversorgung erfordert 
ein adäquates Gefäßsystem, das nach Beendigung 
der Migration nicht mehr in diesem Maße benötigt 
und daher zurückgebildet wird. Das Kapillar- und 
Venensystem ist deswegen morphologisch auch 
nur von provisorischer Qualität. Es kann auf stär- 
kere Druck- und Hypoxiebelastungen nicht ange- 
messen reagieren, muss es bei ungestörter intra- 
uteriner Situation auch nicht tun. Hypoxische Epi- 
soden, verminderte Durchblutung dieses Gebietes, 
Blutdruckschwankungen oder stärkere Schwan- 
kungen im Säure-Basen-Haushalt schädigen unter 
und kurz nach der Geburt das fragile kapillare und 
venöse Gefäßendothel. Auch kindliche Infektionen 
(Sepsis, Enterokolitis) und unbemerkte Infektionen 
der Mutter sollen, über die proinflammatorischen 
Zytokine, periventrikuläre Matrixblutungen aus- 
lösen können. Zunächst entstehen petechiale Blu- 
tungen, die im weiteren Verlauf konfluieren und 
zu den sonografisch nachweisbaren periventriku- 
lären Blutungsstadien führen, die in 4 Grade ein- 
geteilt werden: 
° Grad 1: subependymale Blutungen, 
e Grad 2: Einbruchsblutungen in die Ventrikel, die 
nicht mehr als 50% der Ventrikel ausfüllen, 
° Grad 3: Blutungen, die über 50% der Ventrikel 
ausfüllen. 
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sucht, auf den Punkt zu bringen. 
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rungen bedroht. Außerdem ist die zentrale Auto- 
regulation der Gehirndurchblutung noch labil und 
leichter durch perinatale Komplikationen zu desta- 
bilisieren. 2 Ereignisse sind es vor allem, die die 
Unversehrtheit des Gehirnes Frühgeborener be- 
drohen: Hämorrhagien im Bereich der subependy- 
malen Matrix und die Entstehung periventrikulä- 
rer Leukomalazien [39]. 


Periventrikuläre Matrixblutungen 


Wie bereits erwähnt (Kap. 2.1), ist das periventri- 
kuläre Marklager bis zur 35. SSW ein hochaktives 
Proliferations- und Migrationsgebiet, das wegen 
des erheblichen Energieverbrauchs reich vaskula- 
risiert wird. Die optimale Blutversorgung erfordert 
ein adäquates Gefäßsystem, das nach Beendigung 
der Migration nicht mehr in diesem Maße benötigt 
und daher zurückgebildet wird. Das Kapillar- und 
Venensystem ist deswegen morphologisch auch 
nur von provisorischer Qualität. Es kann auf stär- 
kere Druck- und Hypoxiebelastungen nicht ange- 
messen reagieren, muss es bei ungestörter intra- 
uteriner Situation auch nicht tun. Hypoxische Epi- 
soden, verminderte Durchblutung dieses Gebietes, 
Blutdruckschwankungen oder stärkere Schwan- 
kungen im Säure-Basen-Haushalt schädigen unter 
und kurz nach der Geburt das fragile kapillare und 
venöse Gefäßendothel. Auch kindliche Infektionen 
(Sepsis, Enterokolitis) und unbemerkte Infektionen 
der Mutter sollen, über die proinflammatorischen 
Zytokine, periventrikuläre Matrixblutungen aus- 
lösen können. Zunächst entstehen petechiale Blu- 
tungen, die im weiteren Verlauf konfluieren und 
zu den sonografisch nachweisbaren periventriku- 
lären Blutungsstadien führen, die in 4 Grade ein- 
geteilt werden: 
° Grad 1: subependymale Blutungen, 
e Grad 2: Einbruchsblutungen in die Ventrikel, die 
nicht mehr als 50% der Ventrikel ausfüllen, 
° Grad 3: Blutungen, die über 50% der Ventrikel 
ausfüllen. 
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+ Die (frühere) Grad-4-Blutung wird heute als 
eine eigene Form der periventrikulären Blutung 
gewertet: venöse Stauungen bei Grad-1- bis 
Grad-3-Blutungen führen zu einer hämorrhagi- 
schen Infarzierung. 


Die Blutungen erfolgen in der Regel zwischen dem 
2. und 5. Lebenstag. Die noch unreifen Formen der 
Oligodendro-Gliazellen sind, nach heutigen Kennt- 
nissen, noch nicht in der Lage, bei Beginn einer 
Blutung die entstehenden freien Sauerstoffradikale 
und Zytokine abzufangen und zu neutralisieren. 
Grad-1- und Grad-2-Blutungen sind prognostisch 
deutlich günstiger - im Hinblick auf die weitere 
Entwicklung - als Grad-3-Blutungen und als eine 
hämorrhagische Infarzierung. Auch die Grad-3- 
Blutung (Ventrikelblutung mit Ventrikelerweite- 
rung und evtl. posthämorrhagischem Hydroze- 
phalus) bedeutet noch nicht von vorneherein eine 
schlechte Prognose, wohl aber die Grad-4-Blutung 
(intrazerebrale Blutung), die entweder nicht 
überlebt wird oder die eine komplette spastische 
Tetraparese mit schwerer Mehrfachbehinderung 
zur Folge hat. Nach der 35. SSW kommt es nur 
noch sehr selten zu periventrikulären Matrixblu- 
tungen, da die Proliferation von Nerven- und Glia- 
zellen im Matrixbereich der Ventrikel beendet ist. 


Periventrikuläre Leukomalazien 
(PVL) 


Leukomalazien sind weiße, narbige Veränderun- 
gen des Hirngewebes, die von gliösen Zellen (faser- 
bildenden Astrozyten) an Orten gebildet werden, 
an denen kortikales und/oder subkortikales Gewe- 
be zugrunde gegangen ist. In den periventrikulä- 
ren Matrixgebieten, die von Perfusionsstörungen 
betroffen wurden, entwickeln sich kleine Nekro- 
sen, die konfluieren und Zysten bilden; diese wie- 
derum schrumpfen später und lösen damit lokale 
oder generelle Ventrikelerweiterungen aus. Grö- 
ßere Nekrosen wandeln sich zu ausgedehnteren 
porenzephalen Zysten um. An den Randgebieten 
größerer Nekrosen können sekundäre Einblutun- 
gen entstehen, die schließlich auch zu Ventrikel- 
einbrüchen führen. Bei der sonografischen Unter- 
suchung in den ersten Lebenstagen entdeckte, 
kleinere Echodensitäten - die dann bald wieder 
verschwinden - scheinen ohne Bedeutung für die 
spätere Prognose des betroffenen Kindes zu sein. 
Für die Prognose relevante Zysten werden frühes- 
tens nach 2 Wochen sichtbar. Sie entwickeln sich 


2.4 Zentrale Läsionen 


in den Regionen, in denen schon früher sichtbare 
Echodensitäten festzustellen waren. Besondere 
Prädilektionsstellen für die Entstehung einer peri- 
ventrikulären Leukomalazie sind die Gebiete ober- 
halb der Frontal- und/oder der Okzipitalhörner der 
Seitenventrikel sowie die lateralen Matrixbereiche 
der Seitenventrikel. Durch die periventrikuläre 
Matrix oberhalb und seitlich der Frontalhörner 
ziehen jedoch in nächster Nähe die Anteile der Py- 
ramidenbahnen vorbei, die die Vorderhornzellen 
des Rückenmarks für die Beinmuskulatur errei- 
chen. In etwas weiterem Abstand folgen lateral die 
übrigen Anteile der Pyramidenbahnen, die bei grö- 
ßeren Läsionen ebenfalls in Mitleidenschaft gezo- 
gen werden. Durch die periventrikuläre Matrix, la- 
teral der Okzipitalhörner, zieht die Sehstrahlung 
zur okzipitalen Sehrinde. Die anatomische Lage 
dieser Bahnen lässt verstehen, warum sich bei 
Frühgeborenen, als Folge periventrikulärer Matrix- 
blutungen oder hypoxisch-ischämischer Insulte, 
periventrikuläre Leukomalazien und später bein- 
betonte spastische Tetraparesen oder komplette 
Tetraparesen entwickeln, aber auch Sehstörungen 
und Augenfehlstellungen. Periventrikuläre Leuko- 
malazien können heute gut mit bildgebenden Ver- 
fahren nachgewiesen werden [39], [27]. Die Ver- 
hältnisse sind schematisch in der » Abb. 2.6 dar- 
gestellt. 


Abb. 2.6 Schematische Darstellung der periventriku- 
lären Leukomalazien (PVL) im koronaren Schnitt. 
Rechts ist eine ausgedehnte, links eine umschriebene, 
periventrikuläre Gliosezone dargestellt, die verständlich 
macht, dass je nach Ausdehnung der PVL nur die Beine 
oder Rumpf, Arme und Gesicht betroffen werden 
(Krägeloh-Mann, nach: Volpe [43]). 
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Hirnentwicklung 


Die Ausführungen über die Entstehung periven- 
trikulärer Blutungen und periventrikulärer Leuko- 
malazien machen deutlich, dass auch die Qualität 
der Intensivtherapie Frühgeborener Einfluss auf 
die Entstehung derartiger Komplikationen haben 
muss. Eine solche Feststellung ist notwendig, da 
bei Entwicklungsbeurteilungen früh geborener 
Kinder die Qualität der durchgeführten neonatalen 
Intensivtherapie selten hinterfragt, sondern, im 
Gegenteil, als konstante qualitative Größe unter- 
stellt wird. Auf weitere Komplikationen, die auch 
für das Zentralnervensystem Frühgeborener von 
Bedeutung sein können, wird im folgenden Ab- 
schnitt über die zentralen Läsionen reifer Neu- 
geborener eingegangen. 


2.4.2 Reife Neugeborene 
Läsionsmuster 


Bei reif geborenen Kindern ist es der Kortex, der 
an bestimmten Prädilektionsstellen durch hypox- 
isch-ischämische Durchblutungsstörungen gefähr- 
det ist. Das Gehirn wird in diesem Alter nahezu 
ausschließlich durch 3 Komplikationen geschädigt: 
+ Sauerstoffmangel, 

e geburtstraumatische Läsionen, 

Infektionen. 


Die früher häufige Bilirubinenzephalopathie ist 
unter den heutigen geburtshilflichen und neonata- 
len Bedingungen bei Früh- und Reifgeborenen sehr 
selten geworden. Folgende morphologische, neu- 
rologische und funktionelle Läsionen des Zentral- 
nervensystems können natalen und neonatalen 
Komplikationen bei Reifgeborenen zugeordnet 
werden [43]: 

e chronisch-entzündliche sowie akut-entzündli- 
che Prozesse mit sekundären, reaktiven, gliösen 
Narben und sekundär entzündlich bedingtem 
Hydrozephalus, 

Ulegyrien (Glianarben), Status marmoratus, pa- 
rasagittale kortikale Nekrosen, 

selektive neuronale Nekrosen; fokale und multi- 
fokale Hirnnekrosen mit nachfolgenden zysti- 
schen und multizystischen Enzephalopathien, 
Hydranenzephalie, 

subdurale Hämatome, Einrisse in Tentorium und 
Falx, Verletzungen des Rückenmarks, 

sekundäre Mikrozephalie nach natalen und post- 
natalen hypoxisch-ischämischen Enzephalo- 
pathien, 


e Läsionen des pyramidalen und extrapyramidalen 
motorischen Systems; spastische und spastisch- 
dyskinetische Paresen, Anfallsleiden, Mehrfach- 
behinderungen. 


Infektionen 


Neben den bereits - beim Thema 3. pränatale Pha- 
se - genannten Viren und Bakterien, verursachen 
verschiedene andere Erreger bei Früh- und Reif- 
geborenen natale und neonatale Infektionen, die 
auch auf das Zentralnervensystem übergreifen 
können: Coxsackie B, Herpes simplex, Varizella 
zoster, E. coli, Staphylokokken, Listerien und Strep- 
tokokken der Gruppe B. Besonders Koli- und 
Streptokokkeninfektionen und HIV-Infektionen 
können unter oder unmittelbar nach der Geburt 
mit kaum bemerkbaren Symptomen beginnen, um 
dann innerhalb kürzester Zeit in eine lebens- 
bedrohliche Verschlechterung der Situation des 
Kindes umzuschlagen [31]. 


Hypoxisch-ischämische 
Enzephalopathie 


Der Ausdruck bezeichnet eine ausgedehnte Hirn- 
schädigung (Enzephalopathie), ausgelöst durch die 
Kombination einer Hypoxämie, Gewebehypoxie, 
respiratorischen Hyperkapnie, metabolischen Azi- 
dose mit einer eingeschränkten Perfusion des Ge- 
hirns, die bedingt ist durch Blutdruckabfall und 
durch einen schweren Schock (Ischämie). Der Hy- 
poperfusion folgt meist ein Hirnödem. 

Von der Minderdurchblutung sind bei reifen 
Neugeborenen prädestinierte Hirnbereiche beson- 
ders betroffen. Aufgrund der anatomischen Situa- 
tion der arteriellen Gefäßversorgung, existiert - 
beidseits parasagittal und parallel über den Kortex 
verlaufend - ein Kortexbereich, der von lateralen 
und medialen Endarterien versorgt wird. Bei Per- 
fusionsstörungen entsteht das Phänomen der pa- 
rasagittalen „Wasserscheiden-Läsionen“: Sauer- 
stoffreiches Blut erreicht nicht mehr die End- 
stromgebiete der arteriellen Versorgung. In dem 
unterversorgten parasagittalen Kortexbereich ge- 
hen in typischer Weise Nervenzellen zugrunde; 
dies führt zu den bereits genannten parasagittalen 
kortikalen Nekrosen, den Ulegyrien. Die Entste- 
hung der „Wasserscheiden-Läsionen“ ist in 
>» Abb. 2.7 verdeutlicht. 

Weitere prädestinierte Läsionsbereiche sind: Ba- 
salganglien, Thalamus, prä- und postzentrale Gyri 
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und die Hippocampi. Natale und neonatale, leichte 
oder schwere asphyktische Zustände können unter 
ungünstigen Umständen in das Symptomenbild 
einer hypoxisch-ischämischen Enzephalopathie 
übergehen. Die schwersten Formen einer hypox- 
isch-ischämischen Enzephalopathie führen zu fo- 
kalen und multifokalen Hirnnekrosen, die sich 
dann zu Porenzephalien oder zu multizystischen 
Enzephalomalazien umwandeln. Neugeborene mit 
einer hypoxisch-ischämischen Enzephalopathie 
bieten klinisch immer das Bild einer schweren 
neonatalen Komplikation. Bleibende Folgen sind 
Anfallsleiden, schwerste spastische Tetraparesen, 
schwerste Mehrfachbehinderungen, Mikrozepha- 
lie [39]. 


Intrakranielle Gefäßverschlüsse 


Bei Kindern mit spastischen Hemiparesen lassen 
sich computertomografisch meist einseitige keil- 
förmige Kortex- oder Stammgangliennekrosen 
(bedingt durch einen Verschluss der A. cerebri me- 
dia) nachweisen. Ihre Entstehung bleibt oft unklar, 
da anamnestisch keine Hinweise für ihre Entste- 
hung gefunden werden können. Perinatale arte- 
rielle Insulte, in der Form einseitiger Hirninfarkte, 
haben eine Häufigkeit von 1 auf 4000 Lebend- 
geburten, sie sind also nicht so selten. Ihre Entste- 
hung ist embolischer, thrombotischer oder isch- 
ämischer Natur. Häufigste Ursachen sind: über den 
offenen Ductus arteriosus verschleppte plazentare 
Embolien, angeborene Herzfehler, twin-to-twin- 
Transfusion und Thrombophilien. Bei % dieser Kin- 


2.4 Zentrale Läsionen 


Abb.2.7 Sichelartige „Wasserschei- 
den“-Region der linken Hirnhälfte. In 
dieser Region können die Überschnei- 
dungen der verschiedenen Äste der 
Hirnarterien bei Zirkulationsstörungen 
die arterielle Versorgung des Kortex 


hintere nicht mehr gewährleisten. 


A. cerebri 


der ist die linke Hemisphäre betroffen. Spontane 
Gefäßverschlüsse finden sich überwiegend bei rei- 
fen Neugeborenen, sie sind aber auch bei Früh- 
geborenen nicht selten [13], [23]. 


Natale Hypoxämien (Asphyxien) 


Immer wieder wird, vor allem von amerikanischen 
Autoren, die generelle Bedeutung von Asphyxien 
infrage gestellt, besonders als Ursache für bilatera- 
le und unilaterale spastische Paresen. Als Folge sol- 
cher Diskussionen wird heute eine typische hyp- 
oxisch induzierte klinische Symptomatik beim 
Neugeborenen gefordert, wenn eine Asphyxie/Hy- 
poxie als die das Gehirn schädigende Ursache ak- 
zeptiert werden soll [9], [38]. Nach Segerer et al. 
[32] kann der Schweregrad einer hypoxisch-ischä- 
mischen Situation in 3 Schweregrade eingeteilt 
werden: 
« leichte Enzephalopathie: Grad I, kein erhöhtes 
Risiko einer Hirnschädigung, 
+ mittelschwere Enzephalopathie: Grad II, Prog- 
nose ungewiss, 
e schwere Enzephalopathie: Grad III. Bei Über- 
leben: schwere neurologische Schädigung des 
Gehirns. 


Den einzelnen Schweregraden hypoxisch-isch- 

ämischer Enzephalopathien kann jeweils eine 

Symptomatik zugeordnet werden: 

e leichtgradig: Hyperreaktivität, Hyperreflexie, 
Zittrigkeit, normaler Muskeltonus, normales 
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Hirnentwicklung 


EEG, keine Krampfanfälle; nach 24 h rückläufige 

Symptomatik, 
+ mittelgradig: Lethargie über 12 h, Muskelhypo- 
tonie, Bewegungsarmut, evtl. Krampfanfälle, mit 
und ohne EEG-Befunde; nach spätestens 72 h 
rückläufige Symptomatik oder Übergang in Grad 
II, 
hochgradig: Koma, beatmungspflichtige Apnoen, 
Muskelhypotonie, keine Spontanmotorik, enge, 
nicht auf Licht reagierende Pupillen, fehlende 
Spontanmotorik, vorgewölbte Fontanelle (Hirn- 
ödem), Krampfanfälle innerhalb der ersten 12 h, 
Symptome des Organversagens (Nieren-, Leber- 
funktionsstörungen, pulmonale Insuffizienz, 
Myokardischämie mit Hypotension, gastrointes- 
tinale Insuffizienz). 


Eine - auch schwere - perinatale Asphyxie muss 
nicht immer die Ursache einer Entwicklungsstö- 
rung oder einer Behinderung sein. Vorschnelle 
Schlüsse zur Ätiologie einer Entwicklungsbeein- 
trächtigung bei einem Kind, das eine Asphyxie 
durchgemacht hat, sind nicht erlaubt, bevor nicht 
alle Informationen über die Entstehung, über die 
Schwere der Asphyxie und über die Symptomatik 
des Kindes in den der Asphyxie folgenden Stunden 
und Tagen zusammengetragen wurden. Eine be- 
währte, meist zutreffende Faustregel besagt: 
Wenn eine perinatale Asphyxie zu einer relevan- 
ten hypoxischen Läsion am Zentralnervensystem 
eines reifen oder fast reifen Neugeborenen geführt 
hat, dann wird das neurologische Bild einer spasti- 
schen Parese (bilateral, unilateral, dyskinetisch) 
daraus entstehen, da eine Hypoxie in diesem Al- 
tersabschnitt vor allem die Kortexgebiete der Pyra- 
midenbahnen schädigt. Entwickelt sich bei einem 
Kind mit einem perinatalen Asphyxieereignis eine 
motorische Retardierung mit einer zentralen mo- 
torischen Hypotonie (Muskeleigenreflexe gut aus- 
lösbar) und mit einer geistigen Retardierung, ist 
diese Entwicklungsbeeinträchtigung dagegen mit 
hoher Sicherheit nicht durch die vorausgegangene 
Asphyxie bedingt. Mit höherer Wahrscheinlichkeit 
bestimmen eine pränatale Ursache, ein Syndrom, 
eine Fehlbildung oder eine andere neurologische 
Erkrankung das Retardierungsbild dieses Kindes. 
Dann ist die Asphyxie nur als ein Begleitphänomen 
der schon erfolgten pränatalen zentralen Störung 
zu werten. Entwickelt sich dagegen bei einem Kind 
eine spastische Parese, bei ganz leerer Anamnese, 
steht eine gezielte Diagnostik, vor allem mit bild- 
gebenden Verfahren, an erster Stelle. Auf die Frage 


der richtigen Diagnose werden wir im Kapitel der 
neurologischen Untersuchungen noch einmal zu- 


rück kommen (Kap. 3.2 - Kap. 3.5). 


Bei entwicklungsauffälligen Kindern steht ärzt- 
licherseits immer die zu Beginn - und manchmal 
auch über eine längere Zeit - offene Frage nach 
Diagnose und Ursache im Vordergrund. Das gilt 
aber auch für Eltern, die vor allem verstehen wol- 
len, warum ihr Kind entwicklungsauffällig ist. Peri- 
natale Ursachen stehen für sie oft an erster Stelle, 
besonders wenn es zu perinatalen Komplikatio- 
nen gekommen war. Sie werden, da auch einem 
Laienverstand rasch einleuchtend, unkritisch als 
ätiologisch bedeutsam und als alleinige Ursache 
übernommen. 

Um in der Praxis Anamnesen detailliert abfra- 
gen und in ihrer Bedeutung bewerten zu können, 
wurden die perinatalen Risiken in diesem Ab- 
schnitt gesondert zusammengefasst und kom- 
mentiert. Die Beantwortung einer ätiologisch of- 
fenen Frage zu den Ursachen einer Behinderung 
ist nur mit einer korrekten Diagnose möglich, die 
sich manchmal erst über einen längeren Zeitraum 
klären lässt. Offene Gespräche mit den Eltern über 
die Schwierigkeiten und das Bemühen, zu einer 
endgültigen Diagnose zu kommen, hat eine ver- 
trauensbildende Wirkung und bewahrt die Eltern 
davor, immer wieder bei verschiedensten ärzt- 
lichen und nicht ärztlichen Instanzen ihr Kind vor- 
zustellen, weil „immer noch nicht klar ist, was un- 
ser Kind nun wirklich hat“ und wie ihm geholfen 
werden könnte. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


2.5 Zentrale Plastizität 


2.5.1 Welche Plastizität ist 
gemeint? 


Wer sich über die Plastizität informieren will, wird 
schnell feststellen, dass offenbar in der Literatur 
und in Diskussionen von mehreren Plastizitäten 
die Rede ist. Eltern von Kindern mit Entwicklungs- 
defiziten, aber auch einige therapeutische Schulen, 
folgen gerne der weitverbreiteten Meinung, das 
menschliche Gehirn sei nur zur Hälfte, oder zu 
einem noch geringeren Teil, ausgelastet und habe 
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EEG, keine Krampfanfälle; nach 24 h rückläufige 
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Symptome des Organversagens (Nieren-, Leber- 
funktionsstörungen, pulmonale Insuffizienz, 
Myokardischämie mit Hypotension, gastrointes- 
tinale Insuffizienz). 


Eine - auch schwere - perinatale Asphyxie muss 
nicht immer die Ursache einer Entwicklungsstö- 
rung oder einer Behinderung sein. Vorschnelle 
Schlüsse zur Ätiologie einer Entwicklungsbeein- 
trächtigung bei einem Kind, das eine Asphyxie 
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alle Informationen über die Entstehung, über die 
Schwere der Asphyxie und über die Symptomatik 
des Kindes in den der Asphyxie folgenden Stunden 
und Tagen zusammengetragen wurden. Eine be- 
währte, meist zutreffende Faustregel besagt: 
Wenn eine perinatale Asphyxie zu einer relevan- 
ten hypoxischen Läsion am Zentralnervensystem 
eines reifen oder fast reifen Neugeborenen geführt 
hat, dann wird das neurologische Bild einer spasti- 
schen Parese (bilateral, unilateral, dyskinetisch) 
daraus entstehen, da eine Hypoxie in diesem Al- 
tersabschnitt vor allem die Kortexgebiete der Pyra- 
midenbahnen schädigt. Entwickelt sich bei einem 
Kind mit einem perinatalen Asphyxieereignis eine 
motorische Retardierung mit einer zentralen mo- 
torischen Hypotonie (Muskeleigenreflexe gut aus- 
lösbar) und mit einer geistigen Retardierung, ist 
diese Entwicklungsbeeinträchtigung dagegen mit 
hoher Sicherheit nicht durch die vorausgegangene 
Asphyxie bedingt. Mit höherer Wahrscheinlichkeit 
bestimmen eine pränatale Ursache, ein Syndrom, 
eine Fehlbildung oder eine andere neurologische 
Erkrankung das Retardierungsbild dieses Kindes. 
Dann ist die Asphyxie nur als ein Begleitphänomen 
der schon erfolgten pränatalen zentralen Störung 
zu werten. Entwickelt sich dagegen bei einem Kind 
eine spastische Parese, bei ganz leerer Anamnese, 
steht eine gezielte Diagnostik, vor allem mit bild- 
gebenden Verfahren, an erster Stelle. Auf die Frage 


der richtigen Diagnose werden wir im Kapitel der 
neurologischen Untersuchungen noch einmal zu- 


rück kommen (Kap. 3.2 - Kap. 3.5). 


Bei entwicklungsauffälligen Kindern steht ärzt- 
licherseits immer die zu Beginn - und manchmal 
auch über eine längere Zeit - offene Frage nach 
Diagnose und Ursache im Vordergrund. Das gilt 
aber auch für Eltern, die vor allem verstehen wol- 
len, warum ihr Kind entwicklungsauffällig ist. Peri- 
natale Ursachen stehen für sie oft an erster Stelle, 
besonders wenn es zu perinatalen Komplikatio- 
nen gekommen war. Sie werden, da auch einem 
Laienverstand rasch einleuchtend, unkritisch als 
ätiologisch bedeutsam und als alleinige Ursache 
übernommen. 

Um in der Praxis Anamnesen detailliert abfra- 
gen und in ihrer Bedeutung bewerten zu können, 
wurden die perinatalen Risiken in diesem Ab- 
schnitt gesondert zusammengefasst und kom- 
mentiert. Die Beantwortung einer ätiologisch of- 
fenen Frage zu den Ursachen einer Behinderung 
ist nur mit einer korrekten Diagnose möglich, die 
sich manchmal erst über einen längeren Zeitraum 
klären lässt. Offene Gespräche mit den Eltern über 
die Schwierigkeiten und das Bemühen, zu einer 
endgültigen Diagnose zu kommen, hat eine ver- 
trauensbildende Wirkung und bewahrt die Eltern 
davor, immer wieder bei verschiedensten ärzt- 
lichen und nicht ärztlichen Instanzen ihr Kind vor- 
zustellen, weil „immer noch nicht klar ist, was un- 
ser Kind nun wirklich hat“ und wie ihm geholfen 
werden könnte. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


2.5 Zentrale Plastizität 


2.5.1 Welche Plastizität ist 
gemeint? 


Wer sich über die Plastizität informieren will, wird 
schnell feststellen, dass offenbar in der Literatur 
und in Diskussionen von mehreren Plastizitäten 
die Rede ist. Eltern von Kindern mit Entwicklungs- 
defiziten, aber auch einige therapeutische Schulen, 
folgen gerne der weitverbreiteten Meinung, das 
menschliche Gehirn sei nur zur Hälfte, oder zu 
einem noch geringeren Teil, ausgelastet und habe 
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daher noch viele Möglichkeiten der Kompensation, 
die nur richtig genutzt werden müssten. Nach Lite- 
raturrecherchen lassen sich folgende Entitäten 
einer zentralen Plastizität definieren: 

eine „normale“ Plastizität, die - während der 
Entwicklung und dann auch lebenslang - neuro- 
nale Netzwerke durch Erfahrungen, Lernen und 
Training adaptiv verändert, 

eine „artistische“, erworbene Plastizität (Erwerb 
von hochspezialisierten Fertigkeiten), 

eine reifungsbedingte Plastizität, 

eine sich selbst organisierende Plastizität des 
Gehirns (nach angeborenen oder erworbenen 
Läsionen), 

eine medikamentös oder therapeutisch inten- 
dierte Plastizität, 

eine ökologische Plastizität. 


Wenn über Plastizität gesprochen wird, muss zu- 
erst sichergestellt sein, von welcher Art der zentra- 
len Plastizität die Rede ist. Eigen ist jedoch allen 
Plastizitäten der Zweck, neuronale Netzwerk 
adaptiv so zu verändern, dass damit eine Verbes- 
serung der Funktionsfähigkeit einzelner Fertigkei- 
ten, aber auch, bei behindernden Einschränkun- 
gen, eine Verbesserung der Lebensqualität und 
Teilhabe erreicht werden kann. 


Die „normale“ adaptive Plastizität 


Sie gehört zu den mentalen und neurobiologi- 
schen Voraussetzungen des menschlichen Lebens 
und zu den Voraussetzungen einer ungestörten 
Hirnentwicklung. Sie ist keine regeneratorische 
Plastizität. Die Bedingungen wurden im Kap. 1 und 
diesem Kap. 2 bereits dargestellt. Sie entsprechen 
der TNGS-Theorie (s. Kap. 1.6) von Edelman [14]. 


Die „artistische“, erworbene 
Plastizität 


Dies ist meist eine Plastizität des motorischen Kor- 
tex und seiner sensomotorischen Anteile (Schleife, 
Kleinhirn, Basalganglien). Die motorischen Areale 
und Netzwerke sind nicht statisch unveränderlich. 
Sie verändern sich je nach Nutzung. So vergrößern 
sich bei Musikern (Klavier, Geige) bei täglichem 
Üben die somatosensorischen Areale der häufiger 
benutzen Finger; bei Geigern allerdings nur hemi- 
sphärisch 1-seitig, also meist die der linken Greif- 
hand. Die Areale der Finger, mit denen vorwiegend 
oder ausschließlich bei der Bedienung elektro- 
nischer Geräte getippt wird, vergrößern sich eben- 


2.5 Zentrale Plastizität 


falls. Wird ein Finger durch eine Verletzung abge- 
trennt, übernehmen die benachbarten Fingerarea- 
le dessen somatosensorisches Areal [18], [41], [1]. 
Die für artistische Leistungen jeder Art notwendi- 
gen seriellen Speicher wurden bereits in Kap. 1.6 
beschrieben. Auch die artistische Version ist keine 
regeneratorische Plastizität. 


Reifungsbedinge Plastizität 


Reifeprozesse (s. Kap. 1) sind, wie wir bereits wis- 
sen, in zeitliche Abläufe integriert, sie sind präzise 
eingebunden in den Aufbau von Basisstrukturen 
des Nervensystems, bei denen ein Reifeschritt den 
nächsten bedingt. Sind Basissysteme gereift, betei- 
ligen sie sich sofort an der schon aktiven zentralen 
Verarbeitung sensorischer Informationen, mit de- 
nen sie vernetzt sind. So wird das auditive System 
um die 27. SSW voll funktionsfähig. Das Gehirn 
beginnt sofort mit der Verarbeitung auditiver In- 
formationen und mit dem Aufbau auditiver Ge- 
dächtnisse, die sich wiederum mit anderen bereits 
funktionsfähigen Modalitäten verbinden. Das 
Frontalhirn (Stirnhirn) ist erst gegen Ende des 3. 
Lebensjahres in seinen strukturalen Elementen 
ausgereift (s. Kap. 1.4), übernimmt dann, in ähn- 
licher Weise wie das auditive System, zunächst 
langsam, dann aber zunehmend seine Kontroll- 
funktionen über spezielle Anteile der Hirnfunktio- 
nen. Auch diese Plastizität ist nicht regenerato- 
risch. 


Sich selbst organisierende Plastizität 


Bei angeborener oder früh erworbener Blind- oder 
Taubheit werden die nicht genutzten sensorischen 
Areale von anderen Modalitäten übernommen: bei 
Blindheit zusätzlich von der taktilen und auditi- 
ven, bei Taubheit von der visuellen Modalität [10]. 
Auch regenerative und kollaterale Aussprossungen 
(Sprouting) an verletzten oder unterbrochenen 
Axonen und Dendriten des peripheren Nervensys- 
tems oder des Rückenmarks gehören zu dieser 
Gruppe der Plastizität [5]. Die Arbeitsgruppe um 
Staudt konnte mithilfe moderner bildgebender 
Verfahren zeigen, dass bei frühen unilateralen Lä- 
sionen (Hemiparesen nach Verschluss der A. cere- 
bri media) eine Verlagerung der kortikalen motori- 
schen Handrepräsentation von der geschädigten 
auf die nicht geschädigte Seite erfolgt, mit kortiko- 
spinalen Bahnen aus dem nicht betroffenen Areal 
auch zu der Muskulatur der paretischen Hand [37]. 
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Hirnentwicklung 


Oder: Absteigende Bahnen zwängen sich geradezu 
durch einen schmalen, übrig gebliebenen Korridor 
zwischen weißer Substanz und einer zystischen 
Läsion oder einer periventrikulären Leukomalazie, 
um ihre Zielneurone doch noch zu erreichen und 
deren Funktion sicherzustellen [35], [36]. Sprach- 
entwicklung und Sprache werden bei linksseitigen 
kortikalen Infarkten von der rechten Hemisphäre 
übernommen [34]. Diese Phänomene sind eine 
sich selbst organisierende, regeneratorische Plas- 
tizität. 


Medikamentös und physiothera- 
peutisch intendierte Plastizität 


Mit Medikamenten wird versucht, die regenerato- 
rischen Prozesse zu verstärken und zu steuern, 
und das vor allem bei Läsionen des peripheren 
Nervensystems und des Rückenmarks. Dazu gehö- 
ren Nervenwachstumsfaktoren (NGF, Nerve 
Growth Factor) die sich zur Peripherie hin projizie- 
ren. Ein neurotropher Faktor (BDNF, Brain-derived 
neurotrophic Factor), ist im Gehirn selbst lokali- 
siert und projiziert auch hin zum Gehirn. Er wird 
von der Glia und von Neuronen produziert. Neuro- 
trophin-3 entsteht im Hypothalamus und im 
Kleinhirn aber auch im Skelettmuskel. Diese neu- 
rotrophen Faktoren beeinflussen und fördern die 
Regenerationsprozesse im zentralen und periphe- 
ren Nervensystem. Sie könnten in Zukunft eine 
größere therapeutische Bedeutung erlangen [6]. 

Alle physiotherapeutischen Schulen haben zum 
Ziel, eine Verbesserung oder Normalisierung einer 
gestörten Motorik zu erreichen. Im Grunde geht es 
bei jeder dieser Methoden darum, die für die Mo- 
torik zuständigen neuronalen Netzwerke hin zu 
einer ökonomisch und funktionell gewünschten 
Aktivität zu verändern. Versucht wird, auf vielfälti- 
ge Weise solche Ziele zu erreichen. Heute werden 
immer mehr repetitive und direkt auf die Verbes- 
serung der Funktion zielende Therapiemethoden 
eingesetzt, die sich in der Neurorehabilitation bei 
Erwachsenen als wirkungsvoll erwiesen haben. 
Dazu gehören u.a. Laufbandtraining, repetitives 
Hand-Finger-Training und Techniken, die dazu 
zwingen, eine behinderte obere Extremität zum 
Greifen zu benutzen, während die gesunde Extre- 
mität vorübergehend durch Einbinden funktionell 
ausgeschaltet wird (CIMT, Constraint induced Mo- 
vement Therapy). 

Diese Plastizität ist eine regeneratorische. 


Ökologisch bedingte Plastizität 


Die Überlegungen zu einer ökologischen Plastizität 
[27], [28] gehen davon aus, dass therapeutische 
Programme und Maßnahmen selten alleine einen 
rehabilitativen, regeneratorischen Effekt auslösen. 
Genauso wichtig sind begleitende ökologische Ab- 
sicherungen, die einen - bisher übersehenen - we- 
sentlichen Anteil an gelingenden plastischen Effek- 
ten haben. Zu diesen Anteilen gehören u.a. ein gu- 
ter sozialer Status, eine hohes elterliches Engage- 
ment und positive Erwartungen an das Gelingen, 
Exposition mit hoch motivierenden Erfahrungen, 
erreichbare Therapieziele mit spürbaren Verbes- 
serungen der Lebensqualität auch im Alltag, sowie 
die Einbindung in ein motivierendes, verständnis- 
volles soziales Netz. Bei Kenntnis der Wirkungs- 
weise des limbischen Systems ist leicht nach- 
zuvollziehen, dass die Konditionen einer öko- 
logisch bedingten Plastizität das Belohnungssys- 


tem aktivieren. 


Wenn über zentrale und periphere Plastizität ge- 
sprochen oder geschrieben wird, ist immer zuerst 
sicherzustellen, welche Art der Plastizität gemeint 
ist. Die natürliche, allgemeine Plastizität - die 
beim Lernen und Verarbeiten von Erfahrungen 
und beim gezielten und ausdauernden Üben wirk- 
sam wird - oder die sich selbst organisierende 
oder eine medikamentös bzw. therapeutisch an- 
gestoßene Plastizität oder eine ökologische, die 
die Rahmenbedingungen anderer Maßnahmen 
beeinflusst und verbessert. Eltern erhoffen sich 
oft, meist unkritisch, viel von bestimmten thera- 
peutischen Maßnahmen. Die kritische Zuordnung 
und Ausrichtung therapeutischer Maßnahmen auf 
eine bestimmte Behinderung oder auf definierte, 
zentrale oder periphere Läsionen kann einiges da- 
zu beitragen, selbst informiert und damit über- 
zeugender mit Eltern und Patienten im Gespräch 
zu bleiben. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 
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3.1 Risiken 


3 Entwicklungsrisiken und neurologische 


Untersuchungen 


3.1 Risiken 
3.1.1 Risikofaktoren 


Nach der Definition von Garmezy [16] wird unter 
einem Risikofaktor eine Kondition bezeichnet, die 
bei den davon betroffenen Individuen die Wahr- 
scheinlichkeit des Auftretens von Entwicklungs- 
störungen - im Vergleich zu einer Kontrollgruppe 
ohne diesen Faktor - erhöht. Idealerweise lässt 
sich diese Wahrscheinlichkeit durch das sog. „rela- 
tive Risiko“ festlegen, das angibt, wievielmal häufi- 
ger eine Störung in der belasteten Gruppe im Ver- 
gleich zur nicht belasteten auftreten wird. Dieses 
relative (statistische) Risiko ist allerdings nur sel- 
ten wirklich festlegbar und bekannt, da die wirk- 
lichen Risikokonditionen vielfältig und kaum in ih- 
ren Wirkungen kalkulierbar sind. Wie kompliziert 
Risikofaktoren und deren Wirkungen in einander 
greifen, wird von Vollmer u. Krägeloh-Mann [47] 
bei Kindern mit intrauteriner Wachstumsretardie- 
rung dargestellt. Die grundsätzliche Einteilung der 
individuellen kindlichen Risiken ist hier zusam- 
mengestellt. 

Zusammenfassung unterschiedlicher Arten von 
Risikofaktoren, die bei einem individuellen Kind 
wirksam werden können (nach: Pellegrini [33]): 

+ Biologisch-individuelle Risiken 

o genetische, angeborene Ausstattung, 

o erworbene Risiken (z.B. durch pränatale oder 
perinatale Komplikationen, intrauterine Man- 
gelernährung), 

o ökologische Risiken (z.B. verunreinigtes Was- 
ser bzw. Nahrungsmittel, Infektionskrankhei- 
ten, Malaria, Belastung durch Blei). 

e Psychologische Risiken 

o Temperamentsmerkmale, 

o Persönlichkeitseigenschaften. 
e Psychosoziale Risiken 

o psychische Erkrankung eines Elternteils, 

o Delinquenz, 

o Armut, 

o Migration, 

o Streitbeziehungen. 


3.1.2 Risikokonzepte 


Die Konzepte von Risikokindern, Risikofaktoren 

und Risikoanamnesen sind immer wieder hinter- 

fragt, kritisiert oder ganz abgelehnt worden, weil 

+ Risikofaktoren oft nicht die definitiven Ursachen 
einer bestimmten Entwicklungsstörung markie- 
ren, 

selten die Schwere einer Störung aus ihnen ab- 
geleitet werden kann und, schließlich, 

+ weil für das individuelle Kind nicht voraussagbar 
sei, ob es sich unauffällig oder doch auffällig ent- 
wickeln werde (u.a. [40], [31]). 


Außerdem droht die Gefahr, mit großzügig bemes- 
senen Risikolisten Kinder als gefährdet zu definie- 
ren, die es nicht sind. Damit geraten viele Kinder 
unnötigerweise in Kontroll- und Behandlungssys- 
teme, mit all den zusätzlichen Belastungen für 
Kind und Eltern - von den dabei entstehenden 
Kosten ganz zu schweigen. Auf diese Konsequen- 
zen angeblicher Risikofaktoren für falsch positive 
Risikokinder werden wir bei den transitorischen 
neurologischen Symptomen (Kap. 3.5) und bei den 
transitorischen Entwicklungskomponenten (Kap. 
4.3.4) zurückkommen. 

Ein einzelner Risikofaktor entfaltet sein Stö- 
rungspotenzial selten isoliert, viel häufiger jedoch 
in einer Art Kumulation mit anderen, zusätzlichen 
Faktoren. Kumulation, da die einzelnen schädigen- 
den Faktoren sich in einer Weise gegenseitig auf- 
schaukeln, die sich meist einer rationalen Analyse 
entziehen. Ein Beispiel: Eine klinisch schwere En- 
zephalopathie als Folge perinataler Komplikatio- 
nen sagt noch nichts darüber aus, ob überhaupt 
und, wenn ja, wie viele Neurone des Kortex (und 
wo) zugrunde gegangen sind (u.a. [26], [40], [24], 
[42], [49]). Trotz dieser Einschränkungen wird das 
Risikokonzept weiterhin im klinischen Alltag 
verwendet, da es bisher nicht gelungen ist, die 
Komplexität des Risikogeschehens methodisch 
korrekter und für den klinischen Alltag fassbarer 
zu gestalten. Daran hat auch das „Optimalitäts- 
konzept“, von Prechtl 1968 [38] publiziert, wenig 
geändert. Das Optimalitätskonzept erfasst nicht Ri- 
sikofaktoren mit ihren Unwägbarkeiten, sondern 
die Summe der nicht eingetretenen Risiken aus 
einer Liste definierter perinataler Komplikationen. 
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Entwicklungsrisiken 


Mit den individuellen Werten einer reduzierten 

Optimalität können dann statistisch verlässliche 

Daten über Risikobelastungen, auch bei bestimm- 

ten Populationen angegeben werden [25], [26]. Im 

klinischen Bereich ist und bleibt es offenbar 

verständlicher, mit Komplikationen und Risikofak- 
toren zu arbeiten als mit Optimalitäten. Unbestrit- 
ten ist jedoch, dass es in den letzten Jahren gelun- 
gen ist, die statistische Relevanz definierter Risiko- 
faktoren für spätere Störungen der Entwicklung zu 
bestätigen. Diese wird, statistisch, umso höher, je 
gravierender die Kumulation von Risikofaktoren 
bestimmte neuronale Systeme oder psychosoziale 

Bindungsstrukturen geschädigt oder beeinträch- 

tigt hat. 

Noch vor 10 Jahren waren es vor allem die Lis- 
ten der pränatalen, natalen und neonatalen Risi- 
kofaktoren, die die Risikobeurteilung von Kindern 
weitgehend dominierten. Die enormen obstetri- 
schen Fortschritte in der Überwachung von 
Schwangerschaft und Geburt und die direkte 
Übernahme von gefährdeten Kindern durch die 
Neonatologie auf Intensiv- und Überwachungssta- 
tionen, haben die Situation früh und reif geborener 
Kinder mit entwicklungsgefährdenden Komplika- 
tionen dramatisch verbessert. Das hat auch die Eu- 
ropäische Studie zur Prävalenz von Zerebralpare- 
sen (Surveillance of Cerebral Palsy in Europe, 
SCPE) erwiesen [36]. 

Heute werden die o.g. Risikofaktoren bei wei- 
tem von psychosozialen und ökologischen Risiko- 
faktoren übertroffen. Einige seien in der untenste- 
hend genannt [34], [32]. 

Psychosoziale und ökologische Risikofaktoren: 

° Armut, 

° niedriger sozialer Status, 

e Herkunft aus Immigrantenfamilien, 

+ frühe Regulationsstörungen (exzessives Schrei- 
en, Schlafstörungen, Fütter- und Gedeihstörun- 
gen), 

e primäre Bindungsperson: psychische Erkran- 
kung, Drogen-, Alkoholabhängigkeit, Straffällig- 
keit, fehlender Schul- oder Berufsabschluss, 

e Misshandlungen, 

+ sexueller Missbrauch, 

e überkontrollierende oder distanzierte bis gleich- 
gültige primäre Bindungsperson, 

+ Störungen der Bindungsentwicklung, 

+ Störungen der frühen Interaktion zwischen pri- 
märer Bindungsperson und Kind. 


Zwar entstehen aus solchen Risikofaktoren und ih- 
ren Kumulationen keine neurologischen Sympto- 
me oder bleibende körperliche Behinderungen, 
wohl aber schwere und oft bleibende Beeinträchti- 
gungen der sozialen und emotionalen Kompetenz, 
Verhaltensstörungen, psychische Erkrankungen, 
Suchtprobleme oder Delinquenz. In diesem Zu- 
sammenhang sind auch die Ergebnisse der Bayri- 
schen Entwicklungsstudie bedeutsam, weil sie ge- 
zeigt haben, dass die Entwicklungsverläufe von Ri- 
sikokindern nach dem 3. Lebensjahr besser mit 
den psychosozialen Risikofaktoren zu erklären wa- 
ren, als mit denen der frühen, biologisch-individu- 
ellen, perinatalen Ereignisse [48]. 


3.1.3 Resilienz 


Auffällig ist, dass immer wieder Kinder, obwohl 

unter den genannten sehr eingeschränkten Bedin- 

gungen aufwachsend, sich normal entwickeln. 

Dieses Phänomen wird als Resilienz (Schutzfak- 

toren) bezeichnet. Eine basale, gegen eine indivi- 

duelle Gefährdung schutzbietende genetische Aus- 

stattung (genetische Variabilität, s. Kap. 1), kann 

unterstellt werden. Weitere risikomindernde Fak- 

toren sind u.a.: 

+ erstgeborenes Kind, 

Mädchen, 

positives Temperament (flexibel, adaptiv, aktiv, 

offen), 

+ überdurchschnittliche Intelligenz, 

e positives Sozialverhalten, 

positives Selbstwertgefühl, 

e aktives Bewältigungsverhalten, 

stabile emotionale Beziehung zu mindestens 

einer Bezugsperson, 

offenes unterstützendes Erziehungsverhalten in 

der Familie, 

+ familiärer Zusammenhalt, 

e positive persönliche Leitbilder und motivierende 
Personen, 

+ Freundschaftsbeziehungen, 

positive Schulerfahrungen [42]. 


In einem, die Resilienz direkt ansprechenden, 
etwas pathetischen Gedicht schreibt der Dichter 
Gottfried Benn u.a.: „Ich habe Menschen getroffen, 
die mit Eltern und vier Geschwistern in einer Stube 
aufwuchsen, nachts, die Finger in den Ohren, am 
Küchenherd lernten, hochkamen, äußerlich schön 
und ladylike wie Gräfinnen - und innerlich sanft 
und fleißig wie Nausikaa, die reine Stirn der Engel 
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trugen. Ich habe mich oft gefragt und keine Antwort 
gefunden, woher das Sanfte und Gute kommt, weiß 
es auch heute nicht und muss nun gehen.“ [5]. 


3.1.4 Risikofaktoren mit 
neurologischen Befunden 


Risikofaktoren und Entwicklungs- 
risiken 


Nachfolgend werden Risikofaktoren beschrieben, 
die - der entwicklungsneurologischen Thematik 
dieses Buches entsprechend - erstens mit neurolo- 
gisch Befunden auffällig werden und bei denen 
zweitens ein nachgewiesenes, deutlich gesteiger- 
tes Risiko für Entwicklungsstörungen existiert. Da- 
bei sollte nicht vergessen werden, dass auch diese 
Risikofaktoren nicht alleine, sondern immer durch 
Kumulation mit anderen Faktoren, einschließlich 
der 0.g. psychosozialen und ökologischen Risiken, 
wirksam werden. Die Aufzählung von Risikofak- 
toren mit nachfolgender neurologischer Sympto- 
matik folgt weitgehend der Empfehlung für ent- 
wicklungsneurologische Nachkontrollen, wie sie in 
einem Konsensuspapier für die Behandlung und 
Betreuung zerebraler Entwicklungsstörungen der 
Österreichischen Gesellschaft für Kinder- und Ju- 
gendheilkunde zusammengefasst und 2002 publi- 
ziert wurde [19]. Das Konsensuspapier stützt sich 
auf Risikofaktoren, deren Auswirkungen auf die 
spätere Entwicklung nachgewiesen sind. Das Kon- 
sensuspapier unterscheidet nach der Höhe des Ri- 
sikos 4 Gruppen, die in » Tab. 3.1 und » Tab. 3.2 


3.1 Risiken 


zusammengestellt sind. Die Entwicklungsrisiken 
der Grade 1-3 werden immer von neurologisch 
auffälligen Befunden begleitet. 

Zusätzlich zu den in dem Konsensuspapier auf- 
geführten Risikofaktoren, sollten folgende Risiko- 
faktoren zu einer genaueren Kontrolle der wei- 
teren kindlichen Entwicklung führen, auch wenn 
diese zunächst unauffällig war: 
bei der Mutter 

o schwere Erkrankung, Operation, Unfall, 
Schock/Kreislaufkollaps über mehrere h wäh- 
rend der Schwangerschaft, 

o Diabetes mellitus oder andere, therapiepflich- 
tige Stoffwechselerkrankung, 

o strenge Vegetarierin/Veganerin (> kann zu 
einem Vitamin-B12-Mangel bei dem Säugling 
führen - mit schweren Gedeihstörungen, mit 
Symptomatik ähnlich einer neurodegenerati- 
ven Erkrankung - und zu einer megaloblastä- 
ren Anämie), 

> früh einsetzende Frühgeburtsbestrebungen, 
die einer therapeutischen Intervention bedurf- 
ten und zu einem längeren Klinikaufenthalt 
(> 14 Tage) führten; 

+ beim Kind 

o schwere und nicht nur kurzfristige Erkrankun- 
gen durch Komplikationen in der Neonatalzeit 
(bis zur 4. Lebenswoche), wie Sepsis, Lungen- 
dysfunktionen, Enterokolitis und ähnlich 
schweren Erkrankungen, 

o größere Organoperationen mit langem Klinik- 
aufenthalt. 


Tab. 3.1 Gruppeneinteilung entwicklungsneurologisch relevanter Risikofaktoren. Weitere Details siehe Text [19]. 


Hohes Risiko für eine abnorme Entwicklung mit bleibender Behinderung. Erhöhtes Auftreten 


einer spastisch/dyskinetischen Zerbralparese, kognitive Behinderung. Das hohe Risiko ist in 
der Literatur gut dokumentiert, auch mit Langzeitergebnissen. Ein völlig unauffälliger Verlauf 


Schwere, aber auch unauffällige Entwicklungsverläufe werden in unterschiedlicher pro- 


Erhöhtes Risiko für leicht abnorme Entwicklungsverläufe, jedoch meist keine Behinderungen. 


Oft transitorische Störungen im Säuglingsalter. Gehäufte Auffälligkeiten im Kleinkind- und 


Gruppen Risiko 
Gruppe 1 
ist nur in Einzelfällen zu erwarten 
Gruppe 2 
zentualer Verteilung beschrieben. 
Gruppe 3 
Schulalter. Starker Einfluss psychosozialer Faktoren. 
Gruppe 4 


Derzeit keine Hinweise auf eine signifikante Korrelation mit einem abnormen Entwicklungs- 


verlauf. Die Tatsache, dass spezielle geburtshilfliche Maßnahmen erforderlich waren oder 
postpartal die Betreuung in einer neonatologischen Abteilung erfolgte, stellt alleine kein 


Risiko dar. 


Die Einstufung eines individuellen Kindes in eine der Risikogruppen sollte nicht einem starren Schema folgen. Die 


familiäre Situation und der postpartale Zustand eines Kindes müssen in die Risikobewertung mit übernommen werden. 
Davon abhängig wird die Häufigkeit von entwicklungsneurologischen Kontrollen flexibel festgelegt. 
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Entwicklungsrisiken 


Tab. 3.2 Risikofaktoren und ihre Bedeutung für entwicklungsneurologische Störungen, nach der Einteilung in 4 Risiko- 


gruppen [19]. 
Hohes Risiko 
Gruppe 1 


Frühgeburten <1500 g 
Frühgeburten <32. SSW 
Dysmorphiesyndrome, 
Chromosomenanomalien, 
angeborene Stoffwechsel- 
störungen 

schwere ZNS-Depression 
zerebrale Krampfanfälle, 
neonatale Meningoenze- 
phalitis, schwere 
intrazerebrale Pathologien 
(Fehlbildungen, aus- 
gedehnte Blutungen, Isch- 
ämien, Hydrozephalus), 
unbehandelte mütterliche 
Infektion (in der Schwan- 
gerschaft) mit neurotropen 
Erregern 


Gruppe 2 


mittelgradige ZNS-Depres- 
sion 

absolute und relative Mi- 
kro-/Makrozephalie, Hyper- 
bilirubinämie mit Werten 
an Austauschgrenze, 
Wachstumsretardierung: 
Geburtsgewicht<3. Per- 
zentiloder Plazentainsuffi- 
zienz mit Reverse Flow oder 
mit EPH-Gestose, schwer- 
wiegende psychosoziale 
Risiken inkl. Alkohol-, Dro- 
gen-, Medikamentenabusus 


Mäßiges Risiko 
Gruppe 3 


Frühgeburten >32. SSW 
kleine Dysmorphie sympto- 
me 

leichte ZNS-Depression 
ohne spontane Normalisie- 
rung, angeborene Vitien 
mit körperlicher Leistungs- 
einschränkung, Hyperbiliru- 
binämie über Grenze für 
Fototherapie mit zusätzli- 
chen Risikofaktoren, persis- 
tierende asymptomatische 
Hypoglykämie>5 Tage, be- 
handelte mütterliche To- 
xoplasmose, leichte 
intrazerebrale Pathologien 
(wie fokale Ventrikeldilata- 
tion), neonataler Drogen- 
entzug, idiopathische 
Neugeborenenkrämpfe, 
Wachstumsretardie- 

rung >3. Perzentil und< 10. 
Perzentil mit Dystrophie- 


Geringes Risiko 
Gruppe 4 


leichte ZNS-Depression mit 
spontaner, vollständiger 
Normalisierung in den ers- 
ten Lebenstagen 

bei Fehlen klinisch-neurolo- 
gischer und sonografischer 
Auffälligkeiten: niedriger 
Apgar-Wert und/oder Na- 
belschnur-pH, pathologi- 
sches CTG, operative 
Geburtsbeendigung, Spon- 
tangeburt aus Beckenend- 
lage, leichte neonatale 
Infekte ohne zerebrale Be- 
teiligung, unkomplizierte 
kardio-respiratorische 
Adaptationsstörung, Foto- 
therapie bei unkomplizier- 
tem Neugeborenenikterus, 
asymptomatische 
Hypoglykämie, vorüber- 
gehender Einsatz von 
Atemhilfen 


Neurologische Risikosymptome 


Erste Hinweise auf Entwicklungs- 
störungen 


Keineswegs bei allen Kindern, die von einer Ent- 
wicklungsstörung bedroht sind, lassen sich Risiko- 
faktoren in der Anamnese nachweisen. Sie fallen 
durch neurologische Symptome, schon gleich nach 
der Geburt oder bald danach oder im 1. oder 2. Le- 
benshalbjahr, auf. Oft verlangsamen sich auch Tei- 
le der verschiedenen oder die gesamten Entwick- 
lungspfade (s. Kap. 4) - oder es kommt zu einem 
Stillstand oder zu einem Abbau bereits absolvier- 
ter Entwicklungsanteile. Eine solche Symptomatik 
ist typisch für neurodegenerative, neurometabo- 
lische oder neuromuskuläre Erkrankungen, für Iy- 
sosomale Speicherkrankheiten, für einige Syn- 
dromerkrankungen (wie das Angelman- oder das 
Prader-Willi-Syndrom, das Rett- oder das Fragile- 
X-Syndrom). Als Faustregel kann gelten: Spasti- 
sche und/oder dyskinetische Zerebralparesen wer- 
den durch eine Muskelhypertonie und durch ein- 


symptomen 


geschränkte Bewegungsschablonen auffällig; so 

gut wie alle anderen Erkrankungen durch eine 

Muskelhypotonie und Bewegungsarmut. Im Ab- 

schnitt der frühen Neurologie werden wir auf die- 

se Zusammenhänge zurückkommen (s. Kap. 3.2). 

An dieser Stelle soll jedoch mit Nachdruck betont 

werden: Die wichtigste Maßnahme bei neurologi- 

schen Risikobefunden, für die sich keine einsichti- 

ge Ursache findet, muss das Suchen nach einer Di- 

agnose sein, da die meisten solcher Erkrankungen 

eine genetische, also familiäre Ursache haben. Das 

gilt vor allem dann, wenn in der Familie weiterhin 

Kinderwunsch besteht. Neurologische Risikosymp- 

tome mit hoher Relevanz für eine globalere Ent- 

wicklungsstörung sind in hier aufgeführt: 

+ anhaltende Saug- und Trinkschwierigkeiten, 

e Jeises, schwaches Schreien, 

e Bewegungsarmut, 

e kontinuierliches Versteifen bei Füttern, Wickeln, 
Baden, 

e konstante Haltungs- und Bewegungsasym- 
metrien, 

° stereotype Bewegungsabläufe, 
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* ausgeprägte, anhaltende neonatale motorische 
Automatismen (Moro-Reaktion, asymmetrisch- 
tonischer Nackenreflex [ATNR-Reaktion], sym- 
metrisch-tonischer Nackenreflex [STNR-Reakti- 
on]), 

* ausgeprägte Muskelschwäche, 

e schwache oder fehlende Kopf- und Rumpfkont- 
rolle, 

fehlender Blickkontakt, 

« fehlende Reaktion auf Geräusche, 

e Krampfanfälle oder anfallsartige Zustände, 

* ausgeprägte, anhaltende Regulationsstörungen 
(Schreiattacken, Schlaf-, Gedeihstörung). 


Für die möglichst frühe Erfassung von Kindern, 
die in ihrer individuellen Entwicklung bedroht 
sind, wurden und werden immer wieder neue Lis- 
ten von Risikofaktoren zusammengestellt, obwohl 
dieses Konzept der Risikofaktoren prinzipielle 
Kritik erfährt - und die Gefahr birgt, viel zu viele 
Kinder als bedroht in ihrer normalen Entwicklung 
zu definieren, auf die eine Gefährdung letztlich 
dann doch nicht zutrifft. Trotzdem ist bisher noch 
keine überzeugende Alternative für das Konzept 
der Risikofaktoren für den klinischen Alltag gefun- 
den worden. Letztlich sind es sehr selten auch nur 
einzelne Risikofaktoren, die die zukünftige Ent- 
wicklung eines Kindes gefährden. Risikofaktoren 
kumulieren in aller Regel zu einem Gefährdungs- 
potenzial, das oft eine Bandbreite von geneti- 
schen über perinatalen bis hin zu psychosozialen 
Komponenten aufweist. Für eine Überraschung 
sorgen dabei immer wieder Kinder, die eine ganz 
unauffällige Entwicklung durchlaufen, obwohl sie 
einer ganzen Reihe von Risikofaktoren ausgesetzt 
sind oder waren (Resilienz). Entwicklungsneurolo- 
gisch interessieren - in dem hier vorgegebenen 
Zusammenhang - die Risikofaktoren, die später 
zu neurologischen Befunden und zu Entwick- 
lungsstörungen führen können. Sie sind in 

» Tab. 3.1, » Tab. 3.2 und in der letzten Aufzäh- 
lung zusammengefasst. Nicht immer können bei 
Kindern mit einer auffälligen neurologischen 
Symptomatik in Anamnesen Risikofaktoren nach- 
gewiesen werden. Oft ist die neurologische 
Symptomatik dann transitorisch (Kap. 4.3.4), ab 
dem 12. oder 15. Monat also nicht mehr nach- 
weisbar. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


3.2 Untersuchungen 


3.2 Neurologische 
Untersuchungen im Alter 
von 0-2 Jahren 


3.2.1 Neurologische Unter- 
suchung oder Früherkennung? 


Vorschläge zu neurologischen Untersuchungen in 
den ersten Lebensjahren wurden, mit unterschied- 
lichsten theoretischen Ansätzen, im deutschen, 
englischen und französischen Sprachbereich im- 
mer wieder publiziert (Übersicht: [28]). Keine die- 
ser Untersuchungen hat bisher eine allgemeine 
oder internationale Akzeptanz gefunden [4]. Der 
Grund für diesen Mangel sind die raschen, ent- 
wicklungsbedingten Veränderungen in den ersten 
beiden Lebensjahren, die sich einer Standardisie- 
rung bisher weitgehend entzogen haben. Eine, in- 
zwischen in die Jahre gekommene und nicht mehr 
wirklich relevante Forderung ist die nach einer 
Neurologie mit der eine Früherkennung der 
Zerebralparesen möglich sei, wobei nicht immer 
klar definiert ist, was unter dem Begriff Zerebral- 
paresen verstanden werden soll: Eine spezifische 
Bewegungsstörung unter anderen - oder sind da- 
mit alle Bewegungsstörungen gemeint? Seit der 
zweiten Hälfte des letzten Jahrhunderts - und 
noch bis heute - geben vor allem therapeutische 
Schulen vor, dass die pathologische Entwicklung 
einer Zerebralparese, wenn nur frühzeitigst be- 
handelt, verhindert werden könne. Heute ist, auch 
durch die modernen bildgebenden Verfahren, ver- 
ständlich und sicher, dass Zerebralparesen vom 
spastischen und/oder dyskinetischen Typ (nach 
der Definition der SCPE, [36]) durch keine der ver- 
fügbaren Therapien in ihrer Entstehung zu verhin- 
dern sind. Wohl aber lassen sich die Auswirkungen 
der motorischen Störungen auf Haltung und Bewe- 
gung mit den heutigen physiotherapeutischen, 
medikamentösen und neurorehabilitativen Tech- 
niken ganz wesentlich positiv beeinflussen. Eine 
„Früherkennung“ zur Verhinderung einer Zerebral- 
parese zu fordern oder zu erwarten [8], [7], ist da- 
her heute nicht mehr das oberste und erste Ziel, 
wohl aber das möglichst frühe Erkennen einer sich 
anbahnenden pathologischen Entwicklung durch 
eine dem Säuglingsalter adäquaten neurologischen 
Untersuchung. Dies aber nicht nur für Zerebralpa- 
resen, sondern für alle Bewegungs- und Entwick- 
lungsstörungen, die in den ersten beiden Lebens- 
jahren erkannt werden sollten: Aus diagnostischen 
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* ausgeprägte, anhaltende neonatale motorische 
Automatismen (Moro-Reaktion, asymmetrisch- 
tonischer Nackenreflex [ATNR-Reaktion], sym- 
metrisch-tonischer Nackenreflex [STNR-Reakti- 
on]), 

* ausgeprägte Muskelschwäche, 

e schwache oder fehlende Kopf- und Rumpfkont- 
rolle, 

fehlender Blickkontakt, 

« fehlende Reaktion auf Geräusche, 

e Krampfanfälle oder anfallsartige Zustände, 

* ausgeprägte, anhaltende Regulationsstörungen 
(Schreiattacken, Schlaf-, Gedeihstörung). 


Für die möglichst frühe Erfassung von Kindern, 
die in ihrer individuellen Entwicklung bedroht 
sind, wurden und werden immer wieder neue Lis- 
ten von Risikofaktoren zusammengestellt, obwohl 
dieses Konzept der Risikofaktoren prinzipielle 
Kritik erfährt - und die Gefahr birgt, viel zu viele 
Kinder als bedroht in ihrer normalen Entwicklung 
zu definieren, auf die eine Gefährdung letztlich 
dann doch nicht zutrifft. Trotzdem ist bisher noch 
keine überzeugende Alternative für das Konzept 
der Risikofaktoren für den klinischen Alltag gefun- 
den worden. Letztlich sind es sehr selten auch nur 
einzelne Risikofaktoren, die die zukünftige Ent- 
wicklung eines Kindes gefährden. Risikofaktoren 
kumulieren in aller Regel zu einem Gefährdungs- 
potenzial, das oft eine Bandbreite von geneti- 
schen über perinatalen bis hin zu psychosozialen 
Komponenten aufweist. Für eine Überraschung 
sorgen dabei immer wieder Kinder, die eine ganz 
unauffällige Entwicklung durchlaufen, obwohl sie 
einer ganzen Reihe von Risikofaktoren ausgesetzt 
sind oder waren (Resilienz). Entwicklungsneurolo- 
gisch interessieren - in dem hier vorgegebenen 
Zusammenhang - die Risikofaktoren, die später 
zu neurologischen Befunden und zu Entwick- 
lungsstörungen führen können. Sie sind in 

» Tab. 3.1, » Tab. 3.2 und in der letzten Aufzäh- 
lung zusammengefasst. Nicht immer können bei 
Kindern mit einer auffälligen neurologischen 
Symptomatik in Anamnesen Risikofaktoren nach- 
gewiesen werden. Oft ist die neurologische 
Symptomatik dann transitorisch (Kap. 4.3.4), ab 
dem 12. oder 15. Monat also nicht mehr nach- 
weisbar. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


3.2 Untersuchungen 


3.2 Neurologische 
Untersuchungen im Alter 
von 0-2 Jahren 


3.2.1 Neurologische Unter- 
suchung oder Früherkennung? 


Vorschläge zu neurologischen Untersuchungen in 
den ersten Lebensjahren wurden, mit unterschied- 
lichsten theoretischen Ansätzen, im deutschen, 
englischen und französischen Sprachbereich im- 
mer wieder publiziert (Übersicht: [28]). Keine die- 
ser Untersuchungen hat bisher eine allgemeine 
oder internationale Akzeptanz gefunden [4]. Der 
Grund für diesen Mangel sind die raschen, ent- 
wicklungsbedingten Veränderungen in den ersten 
beiden Lebensjahren, die sich einer Standardisie- 
rung bisher weitgehend entzogen haben. Eine, in- 
zwischen in die Jahre gekommene und nicht mehr 
wirklich relevante Forderung ist die nach einer 
Neurologie mit der eine Früherkennung der 
Zerebralparesen möglich sei, wobei nicht immer 
klar definiert ist, was unter dem Begriff Zerebral- 
paresen verstanden werden soll: Eine spezifische 
Bewegungsstörung unter anderen - oder sind da- 
mit alle Bewegungsstörungen gemeint? Seit der 
zweiten Hälfte des letzten Jahrhunderts - und 
noch bis heute - geben vor allem therapeutische 
Schulen vor, dass die pathologische Entwicklung 
einer Zerebralparese, wenn nur frühzeitigst be- 
handelt, verhindert werden könne. Heute ist, auch 
durch die modernen bildgebenden Verfahren, ver- 
ständlich und sicher, dass Zerebralparesen vom 
spastischen und/oder dyskinetischen Typ (nach 
der Definition der SCPE, [36]) durch keine der ver- 
fügbaren Therapien in ihrer Entstehung zu verhin- 
dern sind. Wohl aber lassen sich die Auswirkungen 
der motorischen Störungen auf Haltung und Bewe- 
gung mit den heutigen physiotherapeutischen, 
medikamentösen und neurorehabilitativen Tech- 
niken ganz wesentlich positiv beeinflussen. Eine 
„Früherkennung“ zur Verhinderung einer Zerebral- 
parese zu fordern oder zu erwarten [8], [7], ist da- 
her heute nicht mehr das oberste und erste Ziel, 
wohl aber das möglichst frühe Erkennen einer sich 
anbahnenden pathologischen Entwicklung durch 
eine dem Säuglingsalter adäquaten neurologischen 
Untersuchung. Dies aber nicht nur für Zerebralpa- 
resen, sondern für alle Bewegungs- und Entwick- 
lungsstörungen, die in den ersten beiden Lebens- 
jahren erkannt werden sollten: Aus diagnostischen 
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und therapeutischen Gründen, nicht zuletzt aber 
auch, um mit den Eltern über die Entwicklungs- 
schwierigkeiten ihres Kindes informiert reden und 
sie beraten zu können. Nachdem u.a. und zuletzt 
von Stahlmann et al. [44] nachgewiesen wurde, 
dass ein prädikativer Wert der Lageuntersuchun- 
gen nach Vojta nicht existiert, stehen heute 2 me- 
thodisch unterschiedliche Ansätze für das Säug- 
lingsalter zur Verfügung: 
+ die Beurteilung der General Movements nach 
Prechtl [41], [14], [43] und 
+ die neurologische Basisuntersuchung für das 
Alter von 0-2 Jahren [28], [29]. 


Die Beurteilung der General 
Movements nach Precht! 


Die qualitative und quantitative Beurteilung der 
spontanen intrauterinen und - bei Früh- und Reif- 
geborenen - der frühen extrauterinen Motorik er- 
laubt hochsignifikante Aussagen über die spätere 
motorische Entwicklung, besonders im Hinblick 
auf die Entstehung spastischer und dyskinetischer 
Zerebralparesen. Die sog. Fidgety Movements 
eines Kindes im Alter von 2-4 Monaten werden 
nach ihren Qualitäten beurteilt. 

Die postnatalen, unauffälligen Fidgety Move- 
ments entstehen zwischen der 6.-8. Lebenswoche 
und verschwinden langsam zwischen der 14. und 
20. Woche. Postnatale Fidgety Movements zeigen 
eine kontinuierliche, fließende Abfolge kleiner, ele- 
gant wirkender Bewegungen, die unregelmäßig im 
Bereich des Kopfes, des Rumpfes und im Bereich 
der Extremitäten auftreten. Sie werden mithilfe 
von Videoaufnahmen dokumentiert. Abnorme 
Fidgety Movements korrelieren hochsignifikant 
mit späteren Störungen der motorischen Entwick- 
lung, vor allem mit dem Typ der spastisch-dys- 
kinetischen Zerebralparesen: Die Spezifität beträgt 
96%, die Sensitivität 95%. Kinder, die unauffällige 
Fidgety-Befunde aufweisen, zeigen auch mit hoher 
Sicherheit eine normale motorische Entwicklung. 
Die Methode bietet damit eine gute Chance, die 
Anzahl der Kinder, deren Risikofaktoren mit späte- 
ren motorischen Störungen belastet sind, auf dieje- 
nigen mit auffälligen Fidgety Movements ein- 
zugrenzen, um diese gezielt neurologisch in ihrer 
weiteren Entwicklung zu verfolgen. Dazu sind aber 
auch weiterhin neurologische Untersuchungen 
notwendig, die dem Alter der Kinder angemessen 
sind [8], [28], [43]. 


Neurologische Basisuntersuchung 
für das Alter von 0-2 Jahren 


Eine neurologische Untersuchung der ersten bei- 
den Lebensjahre kann nur eine funktionell orien- 
tierte Neurologie sein, da deren Befunde noch 
nicht topisch präzisen Hirnarealen zugeordnet 
werden können (Ausnahmen: zentrale Fehlbildun- 
gen, Tumoren, Meningomyelozelen, traumatische 
Geburtskomplikationen wie Plexusparesen oder 
Ausfälle bestimmter Hirnnerven). Das Zentralner- 
vensystem durchläuft in den ersten beiden 
Lebensjahren rasch wechselnde Phasen einer 
strukturellen und funktionalen neuronalen Umor- 
ganisation [1], [2], [18], [41]. Daher muss eine neu- 
rologische Untersuchung für die beiden ersten 
Lebensjahre in der Lage sein, die raschen neurolo- 
gischen Veränderungen in diesem Alter erfassen 
und dokumentieren zu können. Eine neurologi- 
sche Untersuchung für Kinder in den ersten beiden 
Lebensjahren, bezogen auf gleichaltrige unauffäl- 
lige Kinder, hat eine weitere Bedingung zu erfül- 
len: sie muss „altersvalide“ sein. Diese Forderun- 
gen erklären, warum bisher ein Konzept für eine 
neurologische Untersuchung für dieses Alter fehlt. 
Mit der neurologischen Basisuntersuchung ist es 
möglich, altersgebundene neurologische Befunde 
zu dokumentieren, die - mit einem breiteren zeit- 
lichen Fenster - parallel mit den Vorsorgeunter- 
suchungen U2-U7 erhoben werden können, ohne 
jedoch integrierter Teil der Vorsorgeuntersuchun- 
gen zu sein. Für den Altersbereich von 0-24 Mona- 
te wurden 6 Untersuchungsbögen entwickelt: 
1. Altersgruppe: bis 20. Lebenstag (U2), 
2. Altersgruppe: 4.-8. Lebenswoche (U3), 
e 3, Altersgruppe: 3. Monat bis Ende 4. Lebens- 
monat (UA), 
4. Altersgruppe: 6. Monat bis Ende 8. Lebens- 
monat (U5), 
+ 5. Altersgruppe: 10. Monat bis Ende 13. Monat 
(U6), 
° 6. Altersgruppe: 21. Monat bis Ende 26. Lebens- 
monat (U7). 


Der Vorteil der Anlehnung an die Vorsorgeunter- 
suchungen ist, dass das kindliche Verhalten zu den 
jeweiligen Vorsorgeuntersuchungen Kinderärzten 
gut bekannt ist, was der Validität der Befunderhe- 
bung zugutekommt. 

Die neurologische Untersuchung basiert wissen- 
schaftlich auf der Neurologie des Neugeborenen, 
wie sie von Prechtl und Beintema [37] publiziert 
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wurde. Die kinderneurologische Abteilung der 
Universitätsklinik für Kinder und Jugendliche Tü- 
bingen übernahm diese Grundlage und entwickel- 
te daraus eine neurologische Untersuchung für 
Kinder bis zum Ende des 2. Lebensjahres. Diese 
Untersuchung wird seit über 30 Jahren, auch in 
Zusammenarbeit mit der Abteilung Neonatologie 
der Klinik, für die Nachkontrolle ehemals früh ge- 
borener Kinder eingesetzt, die z.T. bis in das 
Schulalter in ihrer Entwicklung verfolgt wurden 
und immer noch werden. Eine neurologische 
Basisuntersuchung hat nicht die primäre Aufgabe, 
nach prädiktiv validen neurologischen Befunde für 
„Zerebralparesen“ zu fahnden, wie immer wieder 
kritisiert wird, sondern - und darauf liegt die be- 
sondere Betonung - nach allen neurologischen 
Auffälligkeiten in einem bestimmten Alter, seien es 
myogene, neuromuskuläre, neurodegenerative 
oder neurometabolische oder genetisch determi- 
nierte oder syndromatische Erkrankungen. Unten- 
stehend sind die wichtigsten neurologischen 
Krankheitsgruppen zusammengefasst, eine durch- 
aus beeindruckende Vielzahl höchst unterschiedli- 
cher Erkrankungen. Die Konditionen der neurolo- 
gischen Basisuntersuchung nennt die darauf fol- 
gende Auffzählung. 


Neurologische Erkrankungen in den 
ersten beiden Lebensjahren 


+ neurodegenerative Erkrankungen (u.a. Morbus 
Krabbe, Morbus Canavan), 

peroxisomale Erkrankungen (Zellweger-Syn- 
drom, infantiler Refsum), 

mitochondrale Erkrankungen (u.a. Leigh'sche 
Enzephalopathie), 

infantile, progressive hereditäre Enzephalo- 
pathien, 

lysosomale Speicherkrankheiten (u.a. Ganglio- 
sidosen, Chondrodysplasien, Morbus Gaucher), 
spinale Muskelatrophien, 

kongenitale Myopathien, 

Muskeldystrophien, 

myotone Dystrophie, 

frühe hereditäre Neuropathien, 

chromosomale Erkrankungen, 

Syndrome (u.a. Rett-Syndrom, Angelman-Pra- 
der-Willi-Syndrom, Fragiles-X-Syndrom), 
zerebrale Fehlbildungen, Myelodysplasien, 
Myelomeningozelen, 

zerebrale und spinale Raumforderungen, 


3.2 Untersuchungen 


+ infantile spastisch-dyskinetische Zerebralpare- 
sen. 


Konditionen einer neurologischen 
Untersuchung für Kinder in den ersten 
beiden Lebensjahren 


+ definierte Untersuchungstechnik, 

+ deutlich in der Zahl reduzierte neurologische 
Items, 

e Beachtung der Verhaltenszustände, 

« möglichst geringe Irritation des Kindes durch die 
Untersuchung, 

e zeitliche Ökonomie der Untersuchungsabläufe 
(wenn erlernt: 10-15 min), 

e Vermeidung falsch positiver und falsch negativer 
Befunde, 

valide Befunde, 

e definierte Dokumentation, 

e rasche Bewertung der Befunde. 


Aus den Befunden der neurologischen 
Basisuntersuchung lassen sich folgende 
ärztliche und therapeutische 
Konsequenzen ableiten 


° Welche neuronalen Systeme sind betroffen? 

+ Sind weitere entwicklungsneuropädiatrische 
Kontrollen notwendig? 

+ Sind weitere neuropädiatrischen Untersuchun- 
gen und eine weitergehende neuropädiatrische 
Diagnostik notwendig? Muss sie aus genetischen 
Gründen forciert werden? 

+ Welche medizinischen Therapien oder Frühför- 
dermaßnahmen sind bei den erhobenen neuro- 
logischen Befunden angemessen und notwen- 
dig? 


Die 6 Untersuchungsbögen können angefordert 

werden: 

e Berger R, Michaelis R. Neurologische Basisunter- 
suchung für das Alter von 0-2 Jahren: Die Items. 
Monatsschr Kinderheilkd 2009; 157: 1103-1112. 
Im Internet: http://[www.monstsschriftkinder- 
heilkunde.de > Online-Version — Beitrag > 
ElectronicSupplementaryMaterial 

e Heinen F, Böhmer J, Hufschmidt A et al. Hrsg. Pä- 
diatrische Neurologie. Diagnose und Therapie. 
Stuttgart: Kohlhammer; 2009 [17] 
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Mit 6 altersvaliden neurologischen Basisuntersu- 
chungen lassen sich alle neurologisch relevanten 
Befunde neurologischer Erkrankungen in den ers- 
ten beiden Lebensjahren rechtzeitig erfassen. Die 
Ergebnisse der neurologischen Basisuntersuchung 
geben Hinweise, welche Konsequenzen aus den 
Befunden zu ziehen sind. Eine Untersuchung der 
General Movements nach Precht! erlaubt im Alter 
von etwa 3 Monaten eine sehr sichere Voraus- 
sage, ob ein Kind in seiner motorischen Entwick- 
lung - besonders im Hinblick auf spastische 
Zerebralparesen - gefährdet ist oder nicht. Ist im 
Alter von 3 Monaten kein auffälliger Befund nach- 
weisbar, kann mit sehr hoher Sicherheit davon 
ausgegangen werden, dass die motorische Ent- 
wicklung unauffällig verlaufen wird. Die Kontrolle 
des neurologischen Entwicklungsverlaufes bei Ri- 
sikokindern kann daher auf die Kinder konzen- 
triert werden, bei denen im 3. Lebensmonat auf- 
fällige General Movements gefunden wurden. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


3.3 Neurologische 
Untersuchungen im Alter 
von 3-5 Jahren 


3.3.1 Grundsätzliche Problematik 


Auch für die Altersgruppe der 3- bis 5-jährigen 
existiert bisher keine verbindliche, altersadäquate 
neurologische Untersuchung. Auf der Grundlage 
der neurologischen Basisuntersuchung für Kinder 
im Alter von 0-2 Jahren werden hier weitere 3 
neurologische Untersuchungen für 3- bis 5-jäh- 
rige Kinder vorgestellt (Untersuchungsbögen in 
> Abb. 3.1, » Abb. 3.2, » Abb. 3.3). 

In dieser Altersgruppe lassen sich 3 Gruppen mit 
neurologischen Befunden unterscheiden: 

e Kinder mit sicheren neurologischen Befunden, 
die einer weiteren neurologischen Diagnostik 
bedürfen, 

e Kinder mit diskreten Befunden einer spastischen 
Zerebralparese (s. Kap. 3.4), 

e Kinder mit Störungen der Gleichgewichtskont- 
rolle, der Koordination und mit deutlichen asso- 
ziierten Mitbewegungen (sog. motorisch unge- 
schickte Kinder) (s. Kap. 3.4). 


3.3.2 Neurologische 
Untersuchung motorisch 
ungeschickter Kinder 


Immer wieder fallen Kinder in der kinderärzt- 
lichen Praxis durch eine sehr unsichere, unge- 
schickte, überschießende oder sehr ängstliche und 
vorsichtige Motorik auf - oder werden von ihren 
Eltern deshalb vorgestellt. Diese Kinder scheuen 
motorische Aktivitäten, von denen sie wissen, dass 
sie ihnen nur schwer gelingen. Dazu kommt eine 
emotionale limbische Wiederholungsbremse, da 
die Kinder defizitäre Erfahrungen ihrer Motorik als 
Mandelkern-Reaktion erleben, als einen negativen 
somatischen Marker (s. Kap. 1.4), der auch in das 
Langzeitgedächtnis übernommen wird. Die moto- 
rischen Defizite werden in bestimmten Situatio- 
nen ausgelöst bzw. deutlich: 

e Schaukeln, Klettern, Gehen und Balancieren auf 
einer nicht hohen Mauer, auf einem im Wald lie- 
genden Baumstamm, Gehen auf einem deutlich 
unebenen Boden, 

Schwierigkeiten beim Rennen, plötzlichen Ab- 
stoppen, bei plötzlichen Änderungen der Rich- 
tung (Fangspiele), 

Schwierigkeiten beim Erlernen des Dreiradfah- 
rens, Radfahrens mit gleichzeitigem Lenken, 
beim Erlernen des Schwimmens, Skilaufens oder 
anderer Sportarten, 

Schwierigkeiten beim Abhüpfen, selbst aus ge- 
ringen Höhen, beim Begehen von Treppen, 
Schwierigkeiten beim Basteln, beim Schneiden 
mit einer Schere, beim Arbeiten mit Klebestrei- 
fen, beim Kleben und beim Malen (zu viel, zu 
wenig Druck). 


Kinder mit solchen motorischen Auffälligkeiten 
entwickeln oft eine erstaunliche Fantasie und Ge- 
schicklichkeit, ihre Schwächen zu verstecken und, 
wenn sie in solche gefürchteten Situationen gera- 
ten, sie zu umgehen, ihnen auszuweichen - oder 
sie verweigern sich hartnäckig. Temperamentvolle 
Kinder mit den gleichen Problemen versuchen da- 
gegen, in den für sie brisanten Situationen mit Bra- 
vour und Kühnheit ihre Ängste zu überwinden, 
riskieren aber dabei, gefährliche Situationen zu 
übersehen, sie zu unterschätzen, was zu Unfällen 
führen kann. 

In Kap. 4.2 werden wir die Situation der moto- 
risch ungeschickten Kinder und die Bedeutung ih- 
rer Befunde noch einmal aufgreifen. 
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3.3 Untersuchungen 


Neurologische Basisuntersuchung: 34. bis Ende 33. Monat (U7a) 
R. Michaelis® und R. Berger (2009) 


Name Alter untersucht am von 
unauffällig: 


Verhaltenszustand: 

optimal: wach, aufmerksam 

visuelle, sprachliche „Dialoge” möglich 

visuelles System: 

Pupillen bds. rund 

konstanter Blickkontakt 

Blickfolgebewegungen unauffällig 

gezieltes Umherschauen 

auditives System: 

prompte akustische Orientierung 

Mimik, Mund, Schlucken: 

Mimik: variabel, symmetrisch 

Mund in Ruhe geschlossen 

Zunge frei beweglich, mittig 

Sprechen, Artikulation: 

3-,5-Wort-Sprache, klare Artikulation 

mit Verschlusskonsonanten b, g,t, d 

variable Prosodie 

spontane Haltung: (Sitzen, Stehen) 

Kopf: stabil, mittig 

Rumpf: stabil, sym. zentriert 

Arme: bds. lockere sym. Positionen 

Beine: bds. lockere sym. Positionen 

Hände bds. offen, Finger locker gebeugt 

spontane Motorik: (Sitzen, Stehen, Gehen) 

wenig bis lebhaft, sym. zentriert 

Arme-Hände-Finger: bds. zielorientiert 

Kopf-und Rumpfdrehung bds. frei, locker 

Stehen: 

Stabile Kopf-und Rumpfkontrolle 

Hüft-und Kniestreckung bds. 

beide Fußsohlen voll belastet 

Gangbild: 

10 Schritte mittleres Tempo vorwärts 

schmale Gangbasis, sicheres Gleichgewicht 

aufrechte Kopf-und Körperhaltung, Arme locker 

Gang insgesamt: locker, sym. zentriert 

passiver Muskeltonus: 

lockere, freie Beweglichkeit: 

Kopf-Hand-Ellbogen-Schulter-Wirbel- 

Hüft-Knie-Fußgelenke 

Patellarsehnenreflex: bds. prompt 

[1 Babinski-Reflex: fehlt bds. 

aktiver Muskeltonus: 

funktionsadäquate Aktivierung und Dosierung 

der Muskelkraft 

sensomotorische Entwicklung: 

« beidbeiniges Abhüpfen von letzter Treppenstufe 
sicheres Rennen mit promptem Stop 

« sorgfältiges Blättern einzelner Buchseiten 
intensives, taktiles Explorieren mit Fingerspitzen 
und Händen bds. 
3-Finger-Spitzgriff: präzise, sicher 


Entwicklungsneurologischer Befund: 


Weiteres Vorgehen: 


auffällig: 


beeinträchtigt durch 
keine Kontaktaufnahme, keine „Dialoge” 


Pupillendifferenz 

fehlt/kurz/fraglich 

Strab. conv. re. li./Strab. div. re. li./[|Nystagmus 
fehlt/wenig/fraglich 


fehlt/gering/verzögert/fraglich 


schlaff/invariabel/Asymmetrie 
Mund meist offen, Speichelfluss vermehrt 
eingeschränkt beweglich, Asym. 


fehlt/1-Wort-/2-Wort-Sprache, Artikulation verwaschen 
fehlen, welche?/undeutlich, welche? 
monotone Prosodie 


instabil/überstreckt/hängt/Asymmetrie 
instabil/überstreckt/schlaff/Asym. 

schlaff re. li./Flexion 1 re. li./Streckung f re. li. 
schlaff re. li./Flexion 1 re. li./Streckung 1 re. li. 
gefaustet re. li./vermehrt überstreckt re. li. 


vermehrt 1 /zu wenig | [unkoordiniert/Asym. 
ungezielt/ausfahrend/athetoid/Tremor/Asym. 
eingeschränkt, wo? 


instabil: Kopf/Rumpf, Asym. 
eingeschränkt re. li., wo?, Hüftadduktion ? re. li. 
Beine steif re. li., Knie überstreckt re. li., Spitzfuß re. li. 


kein Gehen/nur wenige Schritte/nur Rennen 

breite Basis,unsicheres Gleichgewicht/Sturzgefahr 
schlaffe Haltung, Arme angehoben/abgespreizt re. li. 
steif/Zehengang re. li./Asym. 


? Hypertonie, wo? 

} Hypotonie, wo? 

deutlicher Tonuswechsel, wo? 

fehlt re. li./schwach re. li./gesteigert re. li. 
sicher positiv re. li./fraglich positiv re. li. 


1 Hypertonie, wo? 
} Hypotonie, wo? 


fehlt/unsicher/steif/nur mit Hilfe 

fehlt/unsicher/kein prompter Stop/häufiges Fallen 
fehlt re. li./ungenau re. li./eiliges/ungezieltes Blättern 
fehlt re. li./oberflächlich/nur kurz 

Asym. 

fehlt re. li./ungenau re. li., anderer Griff 


Abb.3.1 Neurologische Basisuntersuchung. Untersuchungsbogen 34. bis Ende 38. Monat. Asym: Asymmetrie, 
asymmetrisch; sym.: symmetrisch; Strab.: Strabismus; conv.: convergens; div.: divergens. 
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Entwicklungsrisiken 


Neurologische Basisuntersuchung: 46. bis Ende 50. Monat (U8) 
R. Michaelis® und R. Berger (2009) 


Name Alter untersucht am 


unauffällig: 


Verhaltenszustand: 

optimal: wach, aufmerksam 

visuelle, sprachliche „Dialoge” möglich 

visuelles System: 

Pupillen bds. rund 

konstanter Blickkontakt 

Blickfolgebewegungen unauffällig 

gezieltes Umherschauen 

auditives System: 

prompte akustische Orientierung 

Mimik, Mund, Schlucken: 

Mimik: variabel, symmetrisch 

Mund in Ruhe geschlossen 

Zunge frei beweglich, mittig 

Sprechen, Artikulation: 

kleine, grammatikalisch korrekte Sätze 

klare Artikulation ohne Sprachfehler 

variable Prosodie 

spontane Haltung: (Sitzen, Stehen) 

Kopf: stabil, mittig 

Rumpf: stabil, sym. zentriert 

Arme: bds. lockere sym. Positionen 

Beine: bds. lockere sym. Positionen 

Hände bds. offen, Finger locker gebeugt 

spontane Motorik: (Sitzen, Stehen, Gehen) 

wenig bis lebhaft, sym. zentriert 

Arme-Hände-Finger: bds. zielorientiert 

Kopf-und Rumpfdrehung bds. frei, locker 

Stehen: 

Stabile Kopf-und Rumpfkontrolle 

Hüft-und Kniestreckung bds. 

beide Fußsohlen voll belastet 

Gangbild: 

10 Schritte mittleres Tempo vorwärts 

schmale Gangbasis, sicheres Gleichgewicht 

aufrechte Kopf-und Körperhaltung, Arme locker 

Gang insgesamt: locker, sym. zentriert 

Hüpfen auf einem Bein: 

je 5 - 6 „Hüpfer” auf re. und li. Bein 

weitgehend unauffällige Haltungs- und 

Bewegungskontrolle 

sichere Gleichgewichtskontrolle re. li. 

passiver Muskeltonus: 

lockere, freie Beweglichkeit: 

Kopf-Hand-Ellbogen-Schulter-Wirbel- 

Hüft-Knie-Fußgelenke 

Patellarsehnenreflex: bds. prompt 

Babinski-Reflex: fehlt bds. 

aktiver Muskeltonus: 

funktionsadäquate Aktivierung und Dosierung 

der Muskelkraft 

sensomotorische Entwicklung: 

« Hüpfen beidbeinig a.d. Stand 3-mal nach vorne 
Dreirad o.ä. wird zielgerichtet u. sicher bewegt 
gute Koordination von Treten u. Steuern 

« Stift wird gehalten mit 3-Finger-Spitzgriff bds. 
malt Haus, Baum, Mönnchen u.ä. 


Entwicklungsneurologischer Befund: 


Weiteres Vorgehen: 


auffällig: 


beeinträchtigt durch 
keine Kontaktaufnahme, keine „Dialoge” 


Pupillendifferenz 

fehlt/kurz/fraglich 

Strab. conv. re. li./Strab. div. re. li./|Nystagmus 
fehlt/wenig/fraglich 


fehlt/gering/verzögert/fraglich 


schlaff/invariabel/Asymmetrie 
Mund meist offen, Speichelfluss vermehrt 
eingeschränkt beweglich, Asym. 


keine/rudimentäre Sätze (1-, 2-, 3-Wort-Sprache) 
verwaschen/Sprechfehler, welche? 
monotone Prosodie 


instabil/überstreckt/hängt/Asymmetrie 
instabil/überstreckt/schlaff/Asym. 

schlaff re. li./Flexion ? re. li./Streckung f re. li. 
schlaff re. li./Flexion ? re. li./Streckung f re. li. 
gefaustetre.li./vermehrtüberstrecktre.li. 


vermehrt/ T zu wenig | [unkoordiniert/Asym. 
ungezielt/ausfahrend/athetoid/Tremor/Asym. 
eingeschränkt, wo? 


instabil:Kopf/Rumpf,Asym. 
eingeschränkt re. li., wo?, Hüftadduktion ? re. li. 
Beine steif re. li.,Knie überstreckt re. li., Spitzfuß re. li. 


kein Gehen/nur wenige Schritte/nur Rennen 

breite Basis,unsicheres Gleichgewicht/Sturzgefahr 
schlaffe Haltung, Arme angehoben/abgespreizt re. li. 
steif/Zehengang re. li./Asym. 


fehlt re. li./wenige Hüpfer re. li. 
auffällig, wo?, 


unsicher re. li./Sturzgefahr re. li. 


1 Hypertonie, wo? 

} Hypertonie, wo? 

deutlicher Tonuswechsel, wo? 

fehlt re. li./schwach re. li./gesteigert re. li. 
sicher positiv re. li./fraglich positiv re. li. 


1 Hypertonie, wo? 
\ Hypertonie, wo? 


fehlt/nur 1-2 mal/wackelig/steif 

nicht möglich/nur mühsam/unsicher 
kein/unkoordiniertes Treten, kein/unsicheres Steuern 
fehlt re. li./unsicher re. li. 

kein/unsicheres/wenig erkennbares Malen 


Abb.3.2 Neurologische Basisuntersuchung. Untersuchungsbogen 46. bis Ende 50. Monat. a.d.: aus dem; Asym: 
Asymmetrie, asymmetrisch; sym.: symmetrisch; Strab.: Strabismus; conv.: convergens; div.: divergens. 


82 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Neurologische Basisuntersuchung: 58. bis Ende 62. Monat (U9) 


3.3 Untersuchungen 


R. Michaelis® und R. Berger (2009) 


Name Alter untersucht am 


unauffällig: 


Verhaltenszustand: 
optimal: wach, aufmerksam 
visuelle, sprachliche Dialoge möglich 
visuelles System: 
Pupillen bds. rund 
konstanter Blickkontakt 
Blickfolgebewegungen unauffällig 
gezieltes Umherschauen 
auditives System: 
prompte akustische Orientierung 
Mimik, Mund, Schlucken: 
Mimik: variabel, sym. 
Mund in Ruhe geschlossen 
Zunge frei beweglich, mittig 
Sprechen, Artikulation: 
kleine Ereignisse werden in zeitlich-logischer 
Abfolge grammatikalisch korrekt berichtet 
klare Artikulation ohne Sprechfehler 
variable Prosodie 
spontane Haltung: (Sitzen, Stehen) 
Kopf: stabil, mittig 
Rumpf: stabil, sym. zentriert 
Arme: bds. lockere sym. Positionen 
Beine: bds. lockere sym. Positionen 
Hände bds. offen, Finger locker gebeugt 
spontane Motorik: (Stehen, Gehen) 
wenig bis lebhaft, sym. zentriert 
Arme-Hände-Finger: bds. zielorientiert 
Kopf-und Rumpfdrehung bds. frei, locker 
Stehen: 
Stabile Kopf-und Rumpfkontrolle 
Hüft-und Kniestreckung bds. 
beide Fußsohlen voll belastet 
Gangbild: 
schmale Gangbasis, sicheres Gleichgewicht 
aufrechte Kopf-und Körperhaltung, Arme locker 
Gang insgesamt: locker, sym. zentriert 
Gehen auf einer Linie: 
8 - 10 Schritte Fuß direkt vor Fuß 
gute Gleichgewichtskontrolle 
passiver Muskeltonus: 
lockere, freie Beweglichkeit: 
Kopf-Hand-Ellbogen-Schulter-Wirbel- 
Hüft-Knie-Fußgelenke 
Patellarsehnenreflex: bds. prompt 
Babinski-Reflex: fehlt bds. 
aktiver Muskeltonus: 
funktionsadäquate Aktivierung und 
Dosierung der Muskelkraft 
sensomotorische Entwicklung: 
« Treppensteigen sicher, freihändig, 
auf und ab, mit Beinwechsel 
« sicheres Malen von einzelnen Buchstaben 
(Zahlen, Name), auf Aufforderung 
- seitenverkehrt erlaubt - 
Händigkeit stabil re. li. 


Entwicklungsneurologischer Befund: 


Weiteres Vorgehen: 


von 


auffällig: 


beeinträchtigt durch 
keine Kontaktaufnahme, keine Dialoge 


Pupillendifferenz 

fehlt/kurz/fraglich 

Strab. conv. re. li./Strab. div. re. li./[|Nystagmus 
fehlt/wenig/fraglich 


fehlt/gering/verzögert/fraglich 


schlaff/invariabel/Asym. 
Mund meist offen, Speichelfluss vermehrt 
eingeschränkt beweglich, Asym. 


fehlt/unvollständig 

nicht zeitlich/logisch/grammatisch korrekt 
verwaschen/Sprechfehler, welche? 
monotone Prosodie 


instabil/überstreckt/hängt/Asymmetrie 
instabil/überstreckt/schlaff/Asymmetrie 
schlaff re. li./Flexion 1 re. li./Streckung f re. li. 
schlaff re. li./Flexion 1 re. li./Streckung f re. li. 
gefaustet re. li./vermehrt überstreckt re. li. 


vermehrt/ T zu wenig | [unkoordiniert/Asym. 
ungezielt/ausfahrend/athetoid/Tremor/Asym. 
eingeschränkt, wo? 


instabil: Kopf/Rumpf, Asym. 
eingeschränkt re. li., wo?, Hüftadduktion ? re. li. 


Beine steif re. li., Knie überstreckt re. li., Spitzfuß re. li. 


breite Basis,unsicheres Gleichgewicht/Sturzgefahr 
schlaffe Haltung, Arme angehoben/abgespreizt re. li. 
steif/Zehengang re. li./Asym. 


nicht möglich/nur wenige Schritte 
unsicher/Sturzgefahr 


? Hypertonie, wo? 

} Hypotonie, wo? 

deutlicher Tonuswechsel, wo? 

fehlt re. li./schwach re. li./gesteigert re. li. 
sicher positiv re. li./fraglich positiv re. li. 


? Hypertonie, wo? 
} Hypotonie, wo? 


nicht möglich/unsicher/nicht freihändig 

nur aufwärts/nur im Nachstellschritt re. li. 

kein Malen, unsicheres/wenig erkennbares Malen von 
Buchstaben (Zahlen, Name) 


Händigkeit instabil 


Abb. 3.3 Neurologische Basisuntersuchung. Untersuchungsbogen 58. bis Ende 62. Monat. Asym: Asymmetrie, 
asymmetrisch; sym.: symmetrisch; Strab.: Strabismus; conv.: convergens; div.: divergens. 
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Entwicklungsrisiken 


Für Kinder mit einer auffallend ungeschickten 
Motorik, ohne sonstige neurologische Befunde, 
stehen 2 Untersuchungen zur Verfügung: 

° Untersuchung auf geringe neurologische Funk- 

tionsstörungen nach Touwen [46]. Die Unter- 

suchung einzelner Komponenten kann schon bei 

4- bis 5-Jährigen durchgeführt werden. Der 

Schwerpunkt der Qualität der Befunde liegt je- 

doch im Schulalter. Bewertet werden: 

o Sensomotorik (Muskeltonus, Muskelkraft, Be- 
wegungsumfänge, Muskeleigenreflexe), 

o Körperhaltung (Sitzen, Stehen mit ausgestreck- 
ten Armen, Gehen, Rücken-/Bauchlage), 

o Gleichgewichtsreaktionen (u.a. Ausgleichs- 
bewegungen, Linie entlanggehen, Romberg- 
Versuch), 

o Koordination der Haltung und Bewegung der 
Extremitäten (Diadochokinese, Knie-Haken- 
Versuch, Berühren der Fingerspitzen), 

o Dyskinesien, 

o Geschicklichkeit, 

o grobmotorische Funktionen (u.a. Zehen-Fer- 
sen-Gang, Stehen und Hüpfen, auf einem Bein, 
Aufsetzen aus Rückenlage), 

o Bewegungsqualität (Geschwindigkeit, Ge- 
schmeidigkeit, Angemessenheit), 

o assoziierte Bewegungen, 

o visuelles System (Augenposition, Nystagmus, 
Folgebewegungen, Gesichtsfeld). 

Der Zürcher Neuromotorik-Test von Largo [22]. 

Auch dieser Test hat seinen Schwerpunkt im 

Schulalter. Beginn ab 5. Lebensjahr, bis 18. Le- 

bensjahr. Sein Ansatz ist ähnlich dem Test von 

Touwen, legt jedoch mehr Wert auf die Qualität 

und die messbare Schnelligkeit der abgefragten 

motorischen Abläufe. Der Vergleich der Test- 
ergebnisse mit denen einer normativen, alters- 
und geschlechtsspezifischen Population ist mög- 
lich. Die Bewertung von Einzelleistungen erlau- 
ben quantitativ und qualitativ verwertbare Er- 
gebnisse, die sich in einem Motorik-Quotienten 
zusammenfassen und ausdrücken lassen. Damit 
empfiehlt sich der Test auch für wissenschaftli- 
che Fragestellungen. 


O 


Für die Altersgruppen vom 3. bis zum 5. Lebens- 
jahr können die Prinzipien der neurologischen 
Basisuntersuchungen weitergeführt werden 

(» Abb. 3.1, » Abb. 3.2, » Abb. 3.3). 

Motorisch ungeschickte Kinder können mit der 
Untersuchung nach Touwen oder mit dem Zür- 
cher Neuromotorik-Test nach Largo untersucht 
werden. Wegen der prinzipiell unterschiedlichen 
therapeutischen Konsequenzen muss strikt unter- 
schieden werden zwischen 
e diskreten, aber neurologisch doch existenten 

Befunden geringfügiger, spastischer Zerebralpa- 

resen und 
e Befunden, die mehr aus Koordinationsschwä- 

chen, Gleichgewichtsunsicherheiten und assozi- 
ierten Mitbewegungen bestehen sowie 
e deren Kombinationen. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


Nach unserer Meinung lassen sich die Befunde 
der mittleren Gruppe noch am ehesten als Befun- 
de einer Lernschwäche der propriozeptiven, tak- 
til-kinästhetischen Modalitäten verstehen, also als 
eine zentrale Schwäche der Informationsverarbei- 
tung dieser sensorischen Systeme (s. Kap. 5). 


3.4 Neurologische 
Auffälligkeiten 


3.4.1 Konstante Asymmetrien 


Sie sind seitendifferente Befunde bei der Haltungs- 
kontrolle, bei spontanen oder induzierten Bewe- 
gungen, bei frühen motorischen Automatismen, 
bei den Reflexen, beim Muskeltonus und bei Hirn- 
nerven, häufig mit anderen neurologischen Auffäl- 
ligkeiten kombiniert. Kinder mit Asymmetrien 
benötigen eine engmaschige Kontrolle ihrer Ent- 
wicklung, da sie nicht selten auch transitorischen 
Charakter (TNS, s. Kap. 3.5) besitzen. Eine neuro- 
pädiatrische Diagnostik ist notwendig, wenn die 
Entstehung unklar bleibt. Therapieresistente 
Asymmetrien der Kopf- und Körperhaltung kön- 
nen durch erworbene oder angeborene Fehlstel- 
lungen im Bereich der Halswirbelsäule bedingt 
sein. Eine manualtherapeutische Diagnostik und 
Intervention sollte dann durchaus erwogen wer- 
den. 
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Entwicklungsrisiken 
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3.4.2 Muskuläre Hypertonie 


Der passive und/oder aktive Muskeltonus der Ext- 
remitäten ist deutlich verstärkt, entweder im Sin- 
ne eines verstärkten Streck- oder eines Beugeto- 
nus. Nicht selten sind Beuge- und Strecktonus ge- 
meinsam betroffen. Auch Seitenunterschiede einer 
muskulären Hypertonie lassen sich finden. Oft be- 
stehen gleichzeitig eine Überstreckung der Na- 
ckenmuskulatur (Opisthotonus) und eine Retrakti- 
on der Schultern durch die Schultermuskulatur so- 
wie ein erhöhter Tonus der Adduktorenmuskula- 
tur der Schulter- und/oder Hüftgelenke. Die Hände 
sind mehr oder weniger fest geschlossen. Musku- 
läre Hypertonien sind als ein isolierter neurologi- 
scher Befund selten und dann meist transitorisch. 
In der spastisch-dyskinetischen Form ist er immer 
charakteristisch für spastische Zerebralparesen 
[20]. Neurodegenerative und neurometabolische 
Erkrankungen, aber auch Iysosomale Speicher- 
erkrankungen, können mit einer spastisch-hyper- 
tonen Parese beginnen oder typisch dafür sein 
(Metachromatische Leukodystrophien). Eine mo- 
noparetische Hypertonie einer Extremität kann 
ein Hinweis auf eine myelogene Erkrankung sein, 
typisch für Zerebralparesen sind sie nicht, daher 
ist bei Monoparesen immer eine gewissenhafte 
Diagnostik notwendig. Manche Kinder zeigen ei- 
nen erhöhten Muskeltonus ohne andere neurolo- 
gische Auffälligkeiten oder Entwicklungsbeein- 
trachtigungen. Die Vorstellung ist nicht abwegig, 
dass bei solchen Kindern, transitorisch oder kons- 
titutionell, der zentrale Regler für den Muskelto- 
nus individuell höher - gegenüber einer neurolo- 
gisch unauffälligen Normpopulation - eingestellt 
ist. 


3.4.3 Muskuläre Hypotonien 


Sie sind häufigster neurologischer Befund bei neu- 
rologisch auffälligen Kindern. Der passive und/ 
oder aktive Tonus der Extremitätenmuskulatur, oft 
auch der der Rumpf- und Nackenmuskulatur und 
der Adduktorenmuskulatur der Schulter- und 
Hüftgelenke, ist deutlich erniedrigt. Die Haltungs- 
kontrollen von Rumpf und Kopf können dabei 
kaum, deutlich oder schwer beeinträchtigt sein. 
Hinter einer muskulären Hypotonie können sich 
anfangs neuromuskuläre, neurodegenerative, neu- 
rometabolische, Iysosomale Speichererkrankungen 
und Syndrom-Erkrankungen verbergen oder sie 
dominiert alleine eine neurologische Erkrankung. 


3.4 Neurologische Auffälligkeiten 


Aber auch Kinder mit einer kognitiven Retardie- 
rung zeigen so gut wie immer eine begleitende 
muskuläre Hypotonie. Zu prüfen ist daher, ob 
gleichzeitig eine Muskelschwäche besteht. Sie lässt 
sich ausschließen, wenn bei Eigenaktivität des Kin- 
des eine ausreichende Muskelkraft aufgebracht 
werden kann (Basisneurologie: Hochziehen zum 
Sitzen, Stehbereitschaft, Feststellen der Schultern 
beim Hochheben des Kindes unter den Achseln). 
Muskuläre Hypotonien, isoliert oder in Kombina- 
tion mit anderen neurologischen Syndromen 
(meist motorische Hypoaktivität) bieten besonde- 
re differenzialdiagnostische Schwierigkeiten [45]. 
Auf eine stichfeste Diagnose muss jedoch immer 
gedrängt werden, aus humangenetischen (familiä- 
res Wiederholungsrisiko) und aus therapeutischen 
Gründen, aber auch wegen des Risikos einer 
malignen Hyperthermie, die bei bestimmten hy- 
potonen Erkrankungen hoch ist. Entscheidend ist 
aber auch für das weitere Vorgehen, ob eine peri- 
phere oder eine zentrale Muskelhypotonie vorliegt 
111]. 

Kinder mit peripherer Muskelhypotonie zeigen 
meist, besonders im progredienten Verlauf, zusätz- 
lich eine Muskelschwäche, d.h. auch bei spontaner 
Aktivierung ist der Muskeltonus schwach, nur un- 
genügend Muskelkraft kann aktiviert werden. Bei 
genauer Inspektion finden sich nicht selten Mus- 
kelatrophien, deren Verteilung auffällig ist, entwe- 
der eher proximal oder eher distal betont. Die 
Muskeleigenreflexe sind, besonders bei myogenen 
Erkrankungen, anfangs noch prompt auslösbar. Bei 
Prozessen im Bereich der motorischen Vorder- 
hornzelle oder bei hereditären Neuropathien sind 
sie jedoch schon früh abgeschwächt oder fehlen 
ganz. 

Kinder mit zentraler Muskelhypotonie zeigen 
keine Muskelschwächen. Die Muskelkraft ist bei 
Aktivierung nicht wesentlich reduziert. Muskel- 
eigenreflexe sind prompt auslösbar. Ein weiteres 
Kriterium ist die Beeinträchtigung der allgemei- 
nen, jedoch vor allem der kognitiven Entwicklung, 
die bei einer zentralen Hypotonie den Verdacht 
auslösen muss, es könne eine komplexere Erkran- 
kung des Zentralnervensystems vorliegen [15]. 
Eine weitgehendere Diagnostik ohne Verzögerun- 
gen ist notwendig. 

Benigne (essenzielle) zentrale Hypotonie (als 
Variante einer muskulären Hypotonie) ist erstmals 
von Dubowitz [12] beschrieben worden. Sie sollte 
eine Ausschlussdiagnose sein, nach vorausgegan- 
genen sorgfältigen diagnostischen Untersuchun- 
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gen und Überlegungen [45]. Die Kinder sind auffäl- 
lig hypoton, sie fühlen sich in der Bauchlage un- 
glücklich, bevorzugen daher die Rückenlage. Mus- 
keleigenreflexe sind prompt auslösbar, die motori- 
sche Entwicklung ist retardiert, die Muskelkraft 
nicht vermindert. Viele dieser Kinder krabbeln 
nicht, da sie offenbar Schwierigkeiten haben, mit 
der Arm- und Schultermuskulatur den Körper vom 
Boden abzustemmen. Sie ziehen daher vor, zu rob- 
ben oder sich auf dem Gesäß rutschend fortzube- 
wegen. Entweder schieben sich diese Kinder dann 
mit den Beinen nach rückwärts, oder ein Bein wird 
untergeschlagen, während das andere Bein durch 
Anziehen und wieder Ausstrecken zur Fortbewe- 
gung eingesetzt wird. Eine deutliche Beschleuni- 
gung der motorischen Entwicklung tritt dann ein, 
wenn die Kinder beginnen, sich zum Stehen hoch- 
zuziehen und mit Festhalten stehen. Die Muskula- 
tur, dann gegen die Schwerkraft arbeitend, wird 
kräftiger; davon profitiert auch die Haltungskon- 
trolle. Im Gegensatz zu anderen Kindern mit 
einem hypotonen Syndrom sind Kopf- und Rumpf- 
kontrolle nicht wesentlich beeinträchtigt. Das wa- 
che Interesse an der Umwelt, die Sprachentwick- 
lung und die kognitive Entwicklung stehen in 
einem deutlichen Gegensatz zur Retardierung der 
motorischen Entwicklung. 

Die Prognose der benignen Hypotonie ist gut. 
Zwischen dem 2. und 3. Lebensjahr verliert sich 
die Symptomatik der muskulären Hypotonie [27]. 
Eine ausreichende Muskelkraft hat sich eingestellt. 
Eine verstärkte Lendenlordose, leicht hängende 
Schultern, ein vorstehender Bauch, Knick- und 
Senkfüße sowie Genua valga weisen später 
manchmal noch darauf hin, dass transitorisch eine 
muskuläre Hypotonie bestanden hat. Die benigne 
zentrale Muskelhypotonie besitzt eine gewisse ge- 
netische Disposition, da sich die Eltern nicht selten 
bei genauem Befragen an eine Verzögerung der 
motorischen Entwicklung in der väterlichen oder 
mütterlichen Linie erinnern, beispielsweise an das 
späte Lernen des freien Gehens oder daran, dass 
die Krabbelphase nicht durchlaufen wurde. 
Manchmal ist das Phänomen des „Po-Rutschens“ 
in der Familie wegen seines auffälligen Charakters 
bekannt. Auch bei der benignen muskulären Hy- 
potonie könnte der zentrale Regler für den Mus- 
keltonus des Körpers auf ein niedrigeres Niveau 
eingestellt sein, im Gegensatz zu einer normativen 
Population. 


3.4.4 Hyperexzitabilität 


Die Muskeleigen- und Fremdreflexe sind leicht 
und exaggeriert auslösbar. Schreckreaktionen er- 
folgen auf plötzliche Geräusche und/oder auf 
plötzlichen Lagewechsel oder auf plötzliche Berüh- 
rung, worauf das Kind mit einer ausfahrenden, 
heftigen Moro-Reaktion der Arme, Hände und Fin- 
ger, überwiegend also mit der Phase I (Abduktion 
in den Schultergelenken, Öffnen der Hände, Stre- 
ckung in den Ellbogengelenken) und mit Schreien 
reagiert. Frühe motorische Reaktionen sind leicht 
und überschießend auslösbar. Der Verhaltens- 
zustand tendiert zur heftigen Beweglichkeit und 
zum Schreien, die Kinder sind dann nur noch 
schwer zu beruhigen. 

Die Symptome einer Hyperexzitabilität klingen 
im Verlaufe von Wochen und einigen Monaten ab 
[27], sind also meist transitorisch. Die Prognose 
für die weitere Entwicklung ist, wenn keine ande- 
ren neurologischen Auffälligkeiten hinzutreten, 
gut. 


3.4.5 Hypoexzitabilität 


Die Reflexe, Halte- und Stellreaktionen und die 
motorischen neonatalen Automatismen sind 
schwach auslösbar. Der Saugreflex und das Saugen 
bleiben kraftlos und nur wenig rhythmisch. Die 
Spontanaktivität ist erheblich reduziert, kann je- 
doch mit einer hypermotorischen, kleinamplitudi- 
gen Komponente verbunden sein. Der Verhaltens- 
zustand tendiert zum Einschlafen oder zur Dösig- 
keit. Die Kinder sind schwer zu aktivieren. Ein 
Apathiezustand oder ein Koma bilden die schwers- 
ten Formen einer HypoexZzitabilität. 


3.4.6 Motorische Hyperaktivität 


Kinder mit einer motorischen Hyperaktivität sind 
mit ihren Extremitäten, Fingern, Zehen, mit Rumpf 
und Kopf fast immer in Bewegung. Die Motorik ist 
charakterisiert durch kleinamplitudige Bewe- 
gungsausschläge in den kleinen und großen Gelen- 
ken oder durch ausfahrende, großamplitudige Be- 
wegungsabläufe, mit Kloni, oder durch Zittrigkeit. 


3.4.7 Motorische Hypoaktivität 


Kinder mit einer motorischen Hypoaktivität zeigen 
einen auffälligen Mangel an Spontanbeweglichkeit. 
Sind gelegentliche Spontanbewegungen vorhan- 
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den, können sie kleinamplitudig sein oder plötz- 
lich ausfahrend. Sie brechen rasch wieder ab und 
verschwinden. Bewusst wird für „motorische Hy- 
peraktivität“ und „motorische Hypoaktivität“ auf 
die Bezeichnungen „Hyperkinesie“ bzw. „Hypoki- 
nesie“ verzichtet, ebenso wie auf die Bezeichnung 
„Dyskinesien“ zur Beschreibung für einen stark 
zwischen Hypo- und Hypertonie wechselnden To- 
nus, da diese Begriffe in der Erwachsenenneurolo- 
gie für Erkrankungen des extrapyramidal-motori- 
schen Systems festgelegt und definiert sind. 


3.4.8 Muskuläre Hypertonie plus 
Hyperexzitabilität 


Die Kombination von muskulärer Hypertonie und 
Hyperexzitabilität ist nicht selten und nicht zu 
übersehen, nicht zuletzt, weil diese Kinder auch in 
der Pflege für ihre Mütter schwierig sind. Als tran- 
sitorischer Befund ist sie häufig, mit guter Prog- 
nose. Kommen jedoch zu dieser Kombination ge- 
steigerte Eigenreflexe hinzu, eine mangelhafte 
Rumpf- und Kopfkontrolle, und eine positive Ba- 
binski-Reaktion, dann muss an eine entstehende 
oder bereits bestehende spastische Zerebralparese 
gedacht werden. 


3.4.9 Muskuläre Hypotonie plus 
motorische Hypoaktivität 


Entscheidend ist, ob gleichzeitig eine Muskel- 
schwäche besteht. Wenn ja, hat eine neuropädia- 
trische Diagnostik Vorrang. Nicht so selten ist diese 
Kombination transitorisch und in der Familie be- 
kannt, mit guter Prognose. Hinter dieser Kombina- 
tion können sich aber auch Myopathien verstecken 
oder Störungen der kognitiven Entwicklung. 


3.4.10 Muskuläre Hypotonie plus 
Hyperexzitabilität 


Die Kombination ist häufig bei Frühgeborenen bis 
gegen Ende des 1. Lebensjahres, manchmal auch 
wesentlich länger. Sie kann aber auch eine Vorstu- 
fe spastischer und/oder dyskinetischer Zerebralpa- 
resen sein oder Vorläufersymptomatik einer Stö- 
rung der kognitiven Entwicklung. 


3.4 Neurologische Auffälligkeiten 


3.4.11 Spastik, Ataxien, 
Dsykinesien 


Spastisch-dyskinetische neurologische Befunde 
sind charakteristisch für die infantilen Zerebralpa- 
resen. Deren deutliche definitorische Abgrenzung 
aus der übergeordneten Gruppe der zerebralen Be- 
wegungsstörungen ist eine besondere Leistung der 
gemeinsamen europäischen Studie zur Definition 
und Prävalenz der Zerebralparesen (SCPE), die in- 
ternational zunehmend übernommen wird [20]. 
Ataktische Bewegungsstörungen werden im 1. Le- 
bensjahr vor allem bei Kindern mit einem fetalen 
Alkohol- oder Angelman-Syndrom gesehen. Dys- 
kinetische Bewegungsstörungen sind häufig neu- 
rologische Anteile einer spastischen Zerebralpare- 
se nach hypoxisch-ischämischen Basalganglien- 
und Thalamusschädigungen [21]. Bei seltenen Be- 
funden wie Tremor oder Dystonien hat immer eine 
neuropädiatrische Diagnostik Vorrang. 


Konstante Asymmetrien, muskuläre Hypertonien, 
muskuläre Hypotonien, Hyperexzitabilität und Hy- 
poexzitabilität, motorische Hyperaktivität und 
motorische Hypoaktivität und deren unterschied- 
liche Kombinationen, aber auch spastische Pare- 
sen, Ataxien und Dyskinesien, pathologische Re- 
flexe und Automatismen, sind zunächst und pri- 
mär nur phänomenologische Beschreibungen 
und Definitionen spezifischer neurologischer Auf- 
fälligkeiten, die sorgfältig zu protokollieren sind. 
Erst dann, in einem direkt anschließenden zwei- 
ten Such- und Entscheidungsschritt wird ver- 
sucht, die phänomenologischen Befunde mit 
einer neurologischen Diagnose in Übereinstim- 
mung zu bringen. Nur wenn die entwicklungs- 
neurologischen Auffälligkeiten diagnostisch ein- 
geordnet werden können, sind verlässliche Aus- 
sagen zur weiteren Entwicklung eines Kindes und 
über dessen Krankheitsverlauf möglich. Manch- 
mal vergehen allerdings Monate und Jahre bis 
eine Diagnose endgültig gesichert ist, eine Diag- 
nose, die dann zwanglos auch die gesamte neuro- 
logische Phänomenologie und den Charakter der 
Entwicklungsbeeinträchtigung erklärt. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 
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3.4.12 Neurologische Befunde bei 
motorisch ungeschickten Kindern 


Die Auffälligkeiten motorisch ungeschickter Kinder 

wurden bereits in Kap. 3.3 dargestellt. Die neuro- 

logischen Befunde werden oft als Soft Sign Neuro- 

logy beschrieben, also als eine Neurologie ohne 

harte neurologische Befunde: 

e keine sichere, aber doch etwas unsichere Gleich- 
gewichtskontrolle, 

e keine ganz sicheren Bewegungen, ohne wirk- 
liche Ausfälle, 

e wechselnder Muskeltonus, aber keine sichere 
Hyper- oder Hypotonie, 

+ keine pathologischen Reflexe, aber doch etwas 
lebhaft oder nicht so ganz leicht auslösbar, 

e das koordinierte Zusammenspiel von Bewegun- 
gen ist nicht flüssig und nicht präzise in ihren 
Abläufen. 


Auffällig sind assoziierte Mitbewegungen, die aber 
erst mit Beginn des Schulalters, also im Alter von 
etwa 6 Jahren, als auffällig zu werten sind [30]. 
Nachfolgend finden Sie die möglichen Ursachen 
einer motorischen Ungeschicklichkeit. 


Diskrete Befunde von Zerebral- 
paresen 


Der in Praxis und Therapie immer noch gerne ver- 
wendete Begriff der minimalen Zerebralparese 
(Mini CP) sollte nur für neurologische Sympto- 
menkombinationen verwendet werden, die denen 
spastischer Zerebralparesen gleichen, wenn auch 
nur in diskreter - aber doch dokumentierbarer - 
symptomatischer Ausprägung. Nur dann lässt sich 
die Bezeichnung minimale Zerebralparese als di- 
agnostische Entität rechtfertigen. 

Tatsächlich werden immer wieder einmal Kin- 
der und Jugendliche vorgestellt, die bei schnellen 
oder schwierigen Bewegungsabläufen oder unter 
Stressbedingungen diskrete Haltungs- und Bewe- 
gungsauffälligkeiten zeigen, wie sie für Kinder mit 
beinbetonten Tetraparesen oder mit spastischen 
Hemiparesen typisch sind. Die neurologischen Be- 
funde einer Pyramidenbahnläsion und einer Spas- 
tik können dabei fehlen oder sie sind nur angedeu- 
tet nachweisbar. Deutlicher wird die neurologische 
Auffälligkeit jedoch meist beim Prüfen des Lang- 
sitzes. Die Kinder können dabei die Beine nicht 
vollständig strecken. Wegen einer Verkürzung der 
ischiokruralen Muskulatur sind die Kinder ge- 


zwungen, den Rücken zu beugen um mit dem 
Oberkörper und Kopf nach vorne zu kommen, was 
ein typisches, auffälliges Haltungsbild im Langsitz 
ergibt: Beugung im oberen Teil des Rückens, leich- 
te bis deutliche Beugung in den Hüften und Knien. 
Ein weiteres hilfreiches Symptom bei einem Kind 
mit dem Verdacht einer minimalen Zerebralpare- 
se, ist die leichte endgradige Hemmung der Supi- 
nationsbewegung einer oder beider Hände. Mit 
der einen Hand des Untersuchers wird der zu prü- 
fende Arm umfasst und nicht zu fest gehalten. Die 
andere Hand bewegt passiv die Hand des Kindes 
aus der Pronations- in die Supinationsstellung. Die 
endgradige Hemmung ist deutlich zu spüren, vor 
allem im Vergleich mit der anderen Hand, wenn 
diese nicht in ihrem Bewegungsumfang einge- 
schränkt ist. Eine weitere diagnostische Hilfe: 
Beim Rennen wird ein von einer diskreten spasti- 
schen Parese betroffener Fuß (oder beide) nicht 
mehr auf der ganzen Sohle aufgesetzt. Zum Ren- 
nen werden ausschließlich oder nahezu aus- 
schließlich der Vorfuß und die Zehen belastet. 
Beim ruhigen Gehen sind kaum wirkliche Störun- 
gen des Gangbildes zu beobachten. 

Die Bewegungseinschränkungen können, müs- 
sen aber nicht, störend für die normalen Bewe- 
gungsabläufe der betroffenen Kinder sein. Viele 
Kinder sind sogar trotz dieser Einschränkungen 
sportlich aktiv und motorisch kaum beeinträch- 
tigt. Andere Kinder fühlen sich jedoch in ihren 
motorischen Möglichkeiten eingeschränkt oder 
behindert, mit zunehmendem Leidensdruck. Für 
diese Kinder ist eine Physiotherapie zunächst hilf- 
reich. Wenn sie nicht ausreicht, kann heute auch 
versucht werden, andere Maßnahmen (wie Hilfs- 
mittel, repetitives Training oder eine Behandlung 
mit Botulinum-Toxin) in Erwägung zu ziehen. 

Manchmal ergibt sich die Diagnose als Zufalls- 
oder Nebenbefund. Manchmal findet sich eine 
Frühgeburtlichkeit oder eine hypoxisches Ereignis 
in der Anamnese, häufig ist sie jedoch leer. Ob eine 
Zuordnung der minimalen spastischen Zerebralpa- 
resen zu prä- und perinatalen Komplikationen ge- 
rechtfertigt ist, lässt sich auch heute noch nicht 
entscheiden. Genauere Untersuchungen zur Noso- 
logie und Ätiologie der minimalen Zerebralparese 
existieren unseres Wissens nicht, auch nicht syste- 
matische Untersuchungen mit bildgebenden Ver- 
fahren. Das Symptomenbild der minimalen Zereb- 
ralparese sollte aber nicht mit dem Befund einer 
motorischen Koordinationsstörung oder mit dem 
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einer motorischen Lernstörung verwechselt oder 
gleichgesetzt werden. 


Motorische Lernstörung 


In Kap. 5 wird auf die zentralen Störungen der sen- 
somotorischen Informationsverarbeitungen einge- 
gangen, mit denen heute die Symptome früher 
Lernstörungen am ehesten erklärt werden können. 
Angenommen werden ererbte Schwächen und de- 
fizitäre Komponenten der zentralen Verarbeitung 
modaler Afferenzen zu efferenten Aktivitätspro- 
grammen. Oder, moderner ausgedrückt: Die Theo- 
rie basiert auf der Annahme von Schwächen und 
Defiziten in der zentralen Verarbeitung von Bot- 
tom-up-Informationen zu Top-down-Aktionen. 
Die Theorie ist gültig für alle Modalitäten, also 
für jedes sensorische System. So sind für die sog. 
umschriebenen Entwicklungsstörungen schu- 
lischer Fertigkeiten, für Lese-, Rechtschreib- und 
Rechenschwächen, bestimmte Defizite im Bereich 
der auditiven, visuellen und taktilen Modalitäten 
und deren serielle Verarbeitung beschrieben, die 
letztlich in die genannten schulischen Entwick- 
lungsstörungen einmünden. Inzwischen sind un- 
spezifische und spezifische Prädiktoren identifi- 
ziert worden, die schon in der Vorschulzeit auf 
Schwächen der zentralen modalen Informations- 
verarbeitung hinweisen [3], [29]. Mit diesem An- 
satz lassen sich die Auffälligkeiten motorisch unge- 
schickter Kinder besser und schlüssiger erklären, 
als mit einer bisher vergeblichen Suche nach (nicht 
vorhandenen) neurologischen Ursachen. Für die 
komplexe und flüssige Steuerung der Motorik sind 
nahezu ausschließlich die propriozeptive Modali- 
tät (Sensoren in Muskeln und Sehnenansätzen), 
die vestibuläre, kinästhetische und taktile Modali- 
tät zuständig. Bei einer Mehrzahl der ungeschick- 
ten Kinder mit ihrer auffällig unsicheren Motorik, 
ohne wirkliche neurologische Befunde, kann von 
einer motorischen Lernstörung ausgegangen wer- 
den. Dafür spricht, dass motorische Auffälligkeiten 
bei Kindern mit frühen Lernstörungen häufig sind 
(s. Kap. 5), dass sich im Laufe der weiteren Ent- 
wicklung häufig die motorische Symptomatik bes- 
sert und viele Kinder - zwar nicht rasch und 
schnell - aber dann doch Fahrradfahren und 
Schwimmen lernen und auch aktive und gute 
Sportler (privat oder beruflich) werden können. 
Eine Mutter, die nicht verschwieg, dass sie ein un- 
geschicktes Kind gewesen sei, wie ihr Sohn auch, 


3.4 Neurologische Auffälligkeiten 


antwortete überraschend auf die Frage, welchen 
Beruf sie ausübe: Sportlehrerin! 


Motorisch ungeschickte Kinder können bereits im 
Vorschulalter auffällig werden. 2 Formen der mo- 
torischen Ungeschicklichkeit sind strikt diagnos- 
tisch und therapeutisch zu trennen: 

e Die motorische Ungeschicklichkeit bei Kindern, 
die durch diskrete Befunde auffallen, wie sie 
für spastisch-dyskinetische Zerebralparesen 
typisch sind. Bei diesen lassen sich zerebralpa- 
retische Symptome sicher, wenn auch in sehr 
leichter Ausprägung nachweisen. Solche Kinder 
präsentieren in Stress-Situationen und bei deut- 
licher Beschleunigung ihrer motorischen Abläu- 
fe diskrete oder leichte pathologische neurolo- 
gische Befunde. Wenn eine Therapie nicht zu 
vermeiden ist, muss deren Strategie sich an den 
therapeutischen Konzepten für Kinder mit spas- 
tischen Zerebralparesen ausrichten. 

Eine motorische Ungeschicklichkeit, deren Ursa- 
che auf modale Schwächen der zentralen Ver- 
arbeitung propriozeptiver und taktil-kinästhe- 
tischer Modalitäten zurückgeführt werden 
kann, also auf eine Schwäche intermodaler und 
serieller zentraler Verarbeitung und der Top- 
down-Bereitstellung motorischer Programme. 
Solche motorischen Ungeschicklichkeiten sind 
am ehesten deutbar als Lernstörung im moto- 
rischen Bereich, vergleichbar den auditiven und 
visuellen Schwächen der zentralen Infomations- 
verarbeitung bei Lese-, Rechtschreib- und Re- 
chenschwächen. Kinder mit solchen modalitäts- 
bedingten motorischen Ungeschicklichkeiten 
benötigen gelegentlich therapeutische Hilfe- 
stellungen, die ihren frustrierenden motori- 
schen Erfahrungen entgegenwirken, ihnen hel- 
fen, positive motorische Erfahrungen zu gewin- 
nen und damit auch positive somatische Marker 
(s. Kap. 1.4). Trotz ihrer Ungeschicklichkeit be- 
wegen sich viele dieser Kinder gerne und ganz 
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Auffällig ist aber auch, dass es nicht so wenige Kin- 
der gibt, die sich gerne bewegen und sich gerne 
sportlich aktiv betätigen und trotzdem dabei un- 
übersehbare motorische Unsicherheiten und Un- 
geschicklichkeiten in der Koordination ihrer Bewe- 
gungsabläufe zeigen. Die Antwort, ob motorisch 
ungeschickte Kinder einer Therapie bedürfen, ist 
vor einem solchen Ursachenhintergrund leicht zu 
beantworten: Die meisten Kinder therapieren sich 
selbst. Ist die Ungeschicklichkeit für ein Kind zu 
einem Problem geworden, das einen Leidensdruck 
auslöst, seine Selbstbewusstheit gefährdet und 
den Boden für sekundäre Verhaltensprobleme vor- 
bereitet, dann sollte nach einer sportlichen Betäti- 
gung gesucht werden, die den Möglichkeiten und 
Interessen des Kindes entgegenkommt und es mo- 
tiviert. Eine zeitlich begrenzte Bewegungstherapie 
kann helfen, einer Motivierung den Boden vor- 
zubereiten, sie kann mit der ICD-10-Kategorie F82 
erfasst und dokumentiert werden [30]. Entschei- 
dend ist allerdings für eine solche Diagnose, dass 
eine andere neurologische Erkrankung mit beglei- 
tender motorischer Ungeschicklichkeit sicher aus- 
geschlossen wurde. Defizite in der kognitiven Ent- 
wicklung dürfen nicht übersehen werden, da auch 
sie zu ähnlichen motorischen Auffälligkeiten füh- 
ren können. 


3.5 Transitorische neurolo- 
gische Symptome (TNS) 


3.5.1 Definition 


Transitorische neurologische Symptome sind auf- 
fällige neurologische Befunde, die bis Ende des 1. 
Lebensjahres, spätestens bis zum 15. Lebensmonat, 
nicht mehr nachweisbar sind (etwa bei 95% der 
auffälligen Kinder) oder in einen pathologischen 
Verlauf einmünden (bei etwa 5%). Die häufigsten 
der transitorischen neurologischen Befunde sind 
bereits in diesem Kapitel erwähnt worden. Grund- 
sätzlich kann aber jeder neurologische Befund - 
alleine oder mit anderen kombiniert - von tran- 
sitorischer Qualität sein. Dass ein transitorischer 
Befund vorgelegen hat, kann mit letzter Sicherheit 
erst nach dem endgültigen Verschwinden der neu- 
rologischen Symptomatik bestätigt werden. Die 
statistische Sicherheit, dass eine transitorische 
Symptomatik vorliegt, ist bei bestimmten neurolo- 
gischen Befunden und Befundkombinationen 
hoch. Ausnahmen sind benigne muskuläre Hypo- 
tonien, die bis in das 4. Lebensjahr die motorische 


Entwicklung beeinträchtigen können [27]. Tran- 
sitorische neurologische Phänomene wurden erst- 
mals von Drillien [10], als Transient neurological 
Findings beschrieben (bestätigt vom Crow [9]). In 
der deutschsprachigen Literatur sind in etwa die 
Begriffe zentrale Koordinationsstörungen oder 
zerebralparetische Bedrohung mit den Transient 
neurological Findings vergleichbar. Transitorische 
neurologische Symptome sind nicht nur bei Risiko- 
kindern zu finden [35]. Sie werden auch bei, in ih- 
rer sonstigen Entwicklung, ganz unauffälligen Kin- 
dern gesehen. Bisher existiert erstaunlicherweise 
keine größere Studie über das Vorkommen und 
die Häufigkeit transitorischer Symptome in einer 
normativen Population. In unserer Population von 
Hochrisikokindern (mit 250 Kindern) waren etwas 
mehr als 15% keine Risikokinder, sie waren alleine 
wegen ihrer neurologischen Symptomatik vorge- 
stellt worden [27]. 


3.5.2 Bedeutung transitorischer, 
neurologischer Symptome 


Die Symptome sind zu 80% im 2. und 3. Lebens- 
monat nachweisbar, bis zum Ende des 1. Lebens- 
halbjahres dann nochmal bei 15% der Kinder, der 
Rest im 3. Quartal des 1. Lebensjahres. Bis auf die 
benignen Hypotonien, waren Asymmetrien, Hy- 
perexzitabilität und muskuläre Hypertonien spä- 
testens bis zum 15. Lebensmonat nicht mehr nach- 
weisbar [27]. Transitorische Entwicklungsbefunde 
wurden und werden häufig dem Beginn einer 
schwereren Entwicklungsstörung gleichgestellt 
und mit einem therapeutischen Konzept kon- 
sequent behandelt, mit der Argumentation, die 
Entstehung der Entwicklungsstörung nur auf diese 
Weise verhindern zu können. Bei ausgeprägten 
neurologischen Befunden, die ein Kind in seiner 
Entwicklung beeinträchtigen, sollte nicht mit einer 
begleitenden physiotherapeutischen Behandlung 
gezögert werden, eine Strategie, die sich bewährt 
hat [9]. Die Therapie ist direkt auf die auffälligen 
neurologischen Symptome gerichtet, was auch mit 
den Eltern so besprochen wird. Von der Notwen- 
digkeit, damit therapeutisch eine bleibende Behin- 
derung verhindern zu wollen, wird nicht gespro- 
chen, wohl aber - wenn die Befunde so beurteilt 
werden - davon, dass das Symptomenbild eher als 
transitorisch einzuschätzen sei. 
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3.5.3 Warum transitorische 
neurologische Symptome? 


Transitorische Befunde lassen sich als Übergangs- 
phänomene von einer eher globalen, fetalen Moto- 
rik hin zu einer differenzierten, isolierten, vom Py- 
ramidensystem gesteuerten Präzisionsmotorik 
verstehen. Dazu ist eine weitgehende Umorganisa- 
tion, aber auch Neuinstallation, neuronaler moto- 
rischer Netzwerke notwendig, die u.a. auch den 
Schichtaufbau des motorischen Kortex verändert 
[39], 11], [2], [18]. Transitorische neurologische 
Phänomene werden damit Symptome eines not- 
wendigen, zentralen und neurophysiologischen 
Umbaus. Bei Kindern mit bereits zu diesem Zeit- 
punkt vorhandenen kortikalen Läsionen oder Fehl- 
bildungen kann daher auch nicht mehr eine voll- 
kommene Reorganisation zentraler Strukturen er- 
wartet werden. Deren transitorische Phänomene 
sind bereits Vorboten einer pathologischen neuro- 
logischen und motorischen Entwicklung. Der Start 
in eine neue intentionsorientierte, pyramidal be- 
stimmte Motorik beginnt um den 2.-3. Lebens- 
monat, mit den ersten gezielten Finger- und Hand- 
bewegungen und mit den Versuchen, beide Hände 
zu einem Kontakt in der Mittellinie des Körpers 
zusammenzubringen. Die pyramidal-motorische 
Entwicklung beginnt damit distal und nicht, wie 
oft behauptet, proximal an Fingern und Händen 


(s.a. Kap. 4.2). 


Transitorische Phänomene sind essenzielle Be- 
standteile jedes Entwicklungspfades, auch in der 
neurologischen Entwicklung. Mit dem Wissen 
über den Aufbau neuronaler Netzwerke und der 
Theorie der neuronalen Gruppenselektion (TNGS) 
nach Edelman [13] (s. Kap. 1.6), müssen Über- 
gangsphänomene Entwicklungsprozesse be- 
gleiten und als ein transitorisches Verhalten sub- 
stanziell in Erscheinung treten. Wiederum als 
Konsequenz der TNGS, können transitorische Phä- 
nomene auch prinzipiell erste Hinweise für den 
Beginn einer entgleisenden Entwicklung sein, da 
sie auch eine neuronale Gruppenselektion durch- 
laufen, die nicht mehr über ein ausreichendes 
Potenzial an plastischer Modulation verfügt. Vor 
einem solchen theoretischen Hintergrund gese- 
hen, ist die Entstehung pathologischer Fidgety 
Movements um den 3. Lebensmonat ein sehr 


Entwicklungsneurologische 
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valides transitorisches Symptom, das schon früh 
auf spätere Störungen der motorischen Entwick- 
lung hinweist. 

Die Erfahrung zeigt, dass bestimmte neurologi- 
sche Befunde und ihre Kombinationen (s. Kap. 
3.5) häufig transitorische Qualitäten besitzen. Sie 
sagen jedoch zunächst nur wenig über die wei- 
tere motorische Entwicklung und über eine ent- 
stehende neurologische Erkrankung aus. Ihr Ver- 
schwinden oder ihr Übergang in eine neurologi- 
sche Pathologie muss kontrolliert werden. Für 
eine normale Entwicklung spricht bisher nur eine, 
allerdings hohe, statistische Wahrscheinlichkeit 
von etwa 90-95 %, abhängig jedoch von einer er- 
höhten oder niedrigen Belastung mit Risikofak- 
toren. 

Transitorische Phänomene, hier also transitori- 
sche neurologische Symptome, müssen in ihrem 
Verlauf beobachtet, und, falls sehr ausgeprägt, 
auch physiotherapeutisch behandelt werden. Un- 
erlaubt ist, sie zu sicheren Vorboten einer später 
unvermeidlich eintretenden neurologischen Er- 
krankung zu erklären, die durch eine (welche 
auch immer) rechtzeitig einsetzende Therapie 
verhindert werden könne. Da transitorische Auf- 
fälligkeiten sich selbst beheben, ist ein Therapie- 
erfolg „sicher“ - war aber nicht die wirkliche Ursa- 
che der Normalisierung. In Kap. 4.3.4 werden wir 
noch einmal auf die transitorischen Entwicklungs- 
phänomene bei verschiedenen Entwicklungspfa- 
den zurückkommen. 
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4 Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


4.1 Entwicklungsgeneratoren 


Entwicklungspfade (s. Kap. 4.2) werden zeitweise, 

aber auch lebenslang, von essenziellen, angebore- 

nen Entwicklungsgeneratoren beeinflusst und be- 

gleitet. In dem hier vorgegebenen Zusammenhang 

sollen 6 dieser Generatoren, wegen ihrer generel- 

len Bedeutung, vorgestellt werden. Es sind dies: 

+ der Drang nach Teilhabe am menschlichen Leben 
(lebenslang), 

+ präverbale Kommunikation und Kooperation 
(lebenslang), 

+ Bindungsverhalten (in den ersten Lebensjahren; 
lebenslang aktiv), 

° transitorische Gegenstände (Objekte) (etwa 1.-3. 
Lebensjahr; lebenslang latent), 

e Magische Phase (etwa 3.-6. Lebensjahr; lebens- 
lang aktiv), 

e Imitation (lebenslang aktiv). 


Diese Generatoren haben sich evolutionär als 
überlebenssichernd erwiesen, standen und stehen 
also unter einem evolutionären Druck und sind ty- 
pisch für die menschliche Entwicklung, wenn auch 
einzelne Anteile, besonders solche des Bindungs- 
verhaltens und der Imitation, ebenso in der Tier- 
welt - z.B. bei Primaten, Fledermäusen oder bei 
Singvögeln - entwicklungs- und lernbegleitende 
Funktionen erfüllen. Wir verstehen diese angebo- 
renen Schubkräfte, als Generatoren der kindlichen 
Entwicklung als eine Mitgift, die alle Menschen- 
kinder von der Evolution als Starthilfe mit bekom- 
men, auf ihren Weg in das Leben unter Menschen. 


4.1.1 Drang nach Teilhabe am 
menschlichen Leben und 
präverbale Kommunikation 
und Kooperation 


Der angeborene Drang nach Teilhabe am mensch- 
liche Leben ist bisher in der Literatur der frühen 
kindlichen Entwicklung als eine Instanz von Be- 
deutung nicht wahrgenommen oder beschrieben 
worden, obwohl er wohl der stärkste der Genera- 
toren ist, die wir hier als entwicklungsfördernd 
eingeführt haben. Der Drang nach Teilhabe ist ein 
in der Evolution des Menschen zutiefst verwurzel- 
tes, nach Durchsetzung drängendes, adaptives Ver- 
halten. Er gehört eigentlich so unübersehbar, zu 


der frühen kindlichen Entwicklung und ist trotz- 
dem bisher kaum wahrgenommen oder beschrie- 
ben worden. Der Drang nach Teilhabe beginnt 
schon wenige Tage nach der Geburt. Dabei sein, 
dazugehören, das Gleiche tun, wie alle anderen 
auch. Das gilt auch für entwicklungsbeeinträchtig- 
te Kinder. Es ist, wenn darauf geachtet wird, nahe- 
zu überwältigend zu sehen, wie früh schon, wenn 
wach, mit Eifer und Glanz in den Augen schon 
wenige Wochen alte Kinder verfolgen, was um sie 
herum geschieht und bald kommt auch die Lust, 
dieser Welt auch zu zugehören und am Menschen- 
leben beteiligt zu sein. Der Drang zur Teilhabe mo- 
tiviert eine optimale Anpassung an die Lebens- 
bedingungen in die Kinder, ungefragt, hineingebo- 
ren werden: An das Klima, an die die ökologischen 
Grundbedingungen, an die Sitten und sozialen 
Strukturen, an handwerkliche Fertigkeiten und 
kulturbedingte Berufe. 

Im Alter von etwa 10-12 Monaten, Tomasello 
[111] bezeichnet sie, etwas überbewertend, als 
„Neunmonaterevolution“, wird aus den vorwie- 
gend dyadischen sozialen Kontakten, triadische 
Kontakte, die vom Kind persönlich ausgehen. Sie 
sind transitorische Formen, hin zu offenen sozialen 
Kontakten -, die jetzt vom Kind selbst begonnen 
oder selbstständig beendet werden können. Diese 
transitorische Formen sind mehrfach beschrieben 
worden als Pointing (Hinzeigen auf eine Person, 
auf ein Objekt von gemeinsamen Interesse), Trian- 
gulierung [120] und Joint Attention (gemeinsame, 
geteilte Aufmerksamkeit) [111]. Etwa gleichzeitig 
mit diesem Schritt in der sozialen Entwicklung, 
entdecken Kinder, dass sie Einzelpersonen sind 
mit eigenen Vorstellungen und Vorhaben, die nicht 
immer den Beifall ihrer Beziehungspersonen fin- 
den, die sogar ein Vorhaben beenden oder verhin- 
dern. Da verbal noch kaum Konflikte mit Reden 
und Erklären bearbeitet werden können, kommt 
es immer wieder zu unerfreulichen Situationen, 
die nur mühsam wieder unter Kontrolle zu brin- 
gen sind und die Beziehungspersonen ernsthaft 
fordern und belasten. Darauf soll an dieser Stelle 
nicht weiter eingegangen werden. Bleiben wir 
noch einen Moment bei erfreulicheren Erkenntnis- 
sen, die uns Tomasello [113] berichtet und die uns 
zurück zum Drang nach Teilhabe bringen. Schon 
im Alter von 14-18 Monaten sind Kinder bereit zu 
helfen, wenn sie einen Erwachsenen sehen, der 
keine Hand frei hat und sich nach Hilfe umschaut. 
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Schon 12 Monate alte Kinder geben mit zeigenden 
Gesten notwendige Informationen an andere wei- 
ter, wenn sie die Zusammenhänge verstehen. 
Schon am Ende des ersten Lebensjahres teilen Kin- 
der gerne Nahrung und Spielzeug mit anderen. Die 
Entwicklung eines angeborenen, altruistischen 
Verhaltens wird ab dem 3. Lebensjahr deutlich von 
der existierenden Art der jeweiligen kulturellen 
Sozialisation verändert. Kinder lernen dann, wann, 
wo, wem und wie zu helfen, zu teilen, zu zeigen 
ist. Denn [113]: Kinder sind beides von Natur aus: 
Altruistisch und egoistisch zugleich. 


4.1.2 Bindungsverhalten 


Die Darstellung folgt in den Grundlagen den Über- 
sichten von Michaelis [64], Brisch [10], Ziegenhain 
und von Kries [119]. 

Nach der Bindungstheorie des englischen Psy- 
chiaters John Bowlby [8], publiziert in den 1950er- 
Jahren, garantiert die Bindung an eine Bindungs- 
person dem Neugeborenen, Säugling und Klein- 
kind, sich seines Lebens und seiner Versorgung si- 
cher zu sein und sich akzeptiert und geliebt zu 
wissen, solange, bis es sich selbst am Leben erhal- 
ten kann („Urvertrauen“, [18], Garantie der Basic 
Needs, [8]). Das Bindungsverhalten ist kein passi- 
ves Geschehen. Von Geburt an sind Babys gleich- 
wertige, kompetente Partner, die bald schon von 
sich aus „tätig“ werden, da sie durch ihre Gestalt 
und ihr Verhalten bei den möglichen Bindungsper- 
sonen ein Pflegeverhalten auslösen. Die Bindung 
erfolgt reziprok emotional, über die rechte Hemi- 


Abb.4.1 Bindungsverhalten. Am Aufbau eines Bin- 
dungsverhaltens sind Kinder gleichwertig beteiligt. 
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sphäre von Bindungsperson und Kind, und damit 
primär über die dopaminergen Neuronenverbände 
des limbischen Systems. In den 3 ersten Lebens- 
jahren ist die kindliche rechte Hemisphäre zu die- 
sem Zweck „dominant“. In dieser Altersspanne 
reagieren Kinder daher nahezu ausschließlich 
emotional. Die reziproke Ausrichtung der limbi- 
schen Systeme von Mutter und Kind koordiniert 
damit aber auch gegenseitig die autonomen, endo- 
krinen und vegetativen Systeme. Gelungene Dya- 
den werden bei Mutter und Kind mit der Aus- 
schüttung von Endomorphinen belohnt, drängen 
also auf eine Wiederholung. Anhaltende negative 
Bindungserfahrungen haben ebenfalls reziproke 
negative Effekte, mit bleibenden Veränderungen in 
den limbischen, vegetativen und autonomen Sys- 
temen [100]. Möglicherweise reift auch aus die- 
sem Grund das Stirnhirn erst so spät, nachdem die 
neuronale Fixierung des Bindungsverhaltens weit- 
gehend abgeschlossen ist. Für den neuronalen Auf- 
bau des Bindungsverhaltens sind, außer der Siche- 
rung der Basic Needs [8], notwendig: eine intakte 
nonverbale und verbale Kommunikation, häufige 
und bestätigende Rückversicherungen, angemes- 
sene taktile Kontakte, keine sensorischen und/oder 
sensomotorischen Unter- oder Überforderungen. 
Einfühlen und feinfühliges Verstehen des kindli- 
chen Verhaltens, Zuwenden und adäquates Einge- 
hen auf die Bedürfnisse des Kindes sind angebore- 
ne Eigenschaften, die nicht erst gelernt werden 
müssen. Kinder haben sehr bald gelernt, dass ihre 
Zuwendungsaufforderungen verstanden werden. 
Einer Aufforderung kann sich jedoch ein Kind 
durch Abwenden entziehen [76], [11]. Die gegen- 
seitige Übereinstimmung muss nicht, wie anzu- 
nehmen wäre, perfekt sein. Im Gegenteil, Diskon- 
tinuitäten in der gegenseitigen Kommunikation 
sollen in gewissen Grenzen aufmerksamkeits- und 
bindungsfördernde Qualitäten besitzen [11]. 

Das Bindungsverhalten stabilisiert sich etwa bis 
zum 4. Lebensjahr. Auf dem Weg zu einer eigenen 
Persönlichkeit muss dann aber eine Änderung der 
Qualität des Bindungsverhaltens erfolgen, damit 
eine Ablösung von der primären Bindungsperson 
möglich werden kann, ohne sie zu verlieren. 
Grossmann et al. [34] nennen diese neue Art des 
Bindungsverhaltens „partnerschaftlich“. 

Bindungsverhalten in vielfältigsten individuellen 
Ausprägungen aufzubauen und aufrechterhalten 
zu können, bleibt eine lebenslange, zutiefst adap- 
tive Fähigkeit des Menschen. Bowlby nahm zu- 
nächst an, dass nur die Mutter die Bindungsanfor- 
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derungen ihres Kindes erfüllen könne, korrigierte 
dann aber, wenige Jahre später, seine Meinung. Es 
kann heute kein Zweifel mehr darüber bestehen, 
dass Säuglinge und Kleinkinder fähig sind, mehre- 
re Bindungspersonen zu unterscheiden und enge 
emotionale Bindungen mit ihnen einzugehen. Die 
Formen, in denen das Überleben von Neugebore- 
nen und Kleinkindern garantiert und gesichert 
wird, sind von den kulturellen Vorgaben abhängig, 
in denen ein Kind aufwächst. Sie können ganz un- 
terschiedlich sein im Vergleich zu den Bindungs- 
vorgaben unserer westlichen Kultur [46], [42]. Im- 
mer jedoch bleibt das erklärte evolutionäre Ziel, 
das Überleben zu ermöglichen und den Einstieg in 
die späteren Aufgaben einer, wie auch immer kul- 
turell und ökologisch vorgegebenen Erwachsenen- 
welt adaptiv zu sichern. 

Eine verlässliche und akzeptierende Bindung si- 
chert Kindern zuallererst den Aufbau einer zentra- 
len stabilen Verankerung und Repräsentanz der 
Charaktere und Eigenschaften seiner Bezugsper- 
sonen in seinem Wiedererkennungs- und Grund- 
(Priming-)gedächtnis (s. Kap. 1.7). Außerdem för- 
dert eine sichere Bindung den Aufbau eines stabi- 
len Selbstwertgefühls und eines balancierten 
Selbstbewusstseins, sie bahnt die Motivierung für 
soziales, kognitives und motorisches Lernen sowie 
den Aufbau einer sozialen und emotionalen Kom- 
petenz - und nicht zuletzt die Fähigkeit zur Empa- 
thie. Damit leistet ein stabiles Bindungsverhalten 
auch einen Beitrag zur Resilienz (s. Kap. 3.1). 

Gefährdet wird der Aufbau eines stabilen Bin- 
dungsverhaltens u.a. durch wenig feinfühliges, 
wechselhaftes und widersprüchliches Verhalten 
der Bezugspersonen, plötzliche Veränderungen 
der gewohnten Umwelt und der vertrauten Tages- 
abläufe, Verlust der Verfügbarkeit oder häufiger 
Wechsel der Bezugspersonen, durch Schmerzen 
und angstbesetzte Erfahrungen, an denen die Be- 
zugspersonen beteiligt sind oder die sie nicht ver- 
hindert haben (z.B. bei ärztlichen Eingriffen) und 
durch die Konkurrenz mit Geschwistern um die 
engsten Bindungspersonen. 

Mary Ainsworth [1] hat eine Methode erarbei- 
tet, um das Bindungsverhalten von Kindern im Al- 
ter zwischen 12 und 18 Monaten messen zu kön- 
nen: den Test der fremden Situation. In einer für 
das Kind fremden Umgebung wird das zu testende 
Kind, das mit seiner Mutter in einen Raum mit 
etwas Spielzeug gekommen ist, für kurze Zeit 
(3min) von der Mutter verlassen. Beurteilt wird 
das Verhalten des Kindes, wenn die Mutter den 


Raum verlässt und ihn dann wieder betritt. 3 Kate- 
gorien des Bindungsverhaltens wurden von Ains- 
worth beschrieben: 

+ unsicher-vermeidend (A), 

e sicher (B), 

e unsicher-ambivalent (C). 


Wichtig ist, an dieser Stelle darauf hinzuweisen, 
dass die Bindungstypen A und C noch keine kli- 
nische Bedeutung haben, meist sind sie von tran- 
sitorischer Qualität. Für klinische Zwecke reicht 
diese Einteilung jedoch nicht aus. Brisch [9], [11] 
hat daher weitere Möglichkeiten einer Klassifika- 
tion des Bindungsverhaltens angegeben. Auch für 
Kinder im Kindergarten- und Grundschulalter 
existieren inzwischen Instrumente, mit denen das 
Bindungsverhalten valide und verlässlich getestet 
werden kann. Beide Verfahren sollen erwähnt 
werden, ohne hier näher auf sie eingehen zu kön- 
nen. 

Mit den 3 Typen des Bindungsverhaltens (B, A, 
C) gelang es nicht, alle Varianten eines Bindungs- 
verhaltens einzuordnen, daher wurde von Main 
und Solomon (1986) [58] noch ein Typ D einge- 
führt, mit dem Kinder erfasst werden können, die 
vor und nach dem Test der fremden Situation kei- 
ne Änderungen in ihrem Verhalten zeigen: Wider- 
sprüchlich, desorganisiertt und desorientiert, 
gleichzeitig Nähe suchend und abweisend. 

Eine verlässliche, sichere Bindung ist ein ent- 
scheidendes Entwicklungsphänomen, das beim 
Menschen eine besonders Bedeutung für jeden 
Säugling dieser Welt erlangt hat. Sie suchen die 
Nähe ihrer primären Bindungspersonen, sie zeigen 
sich irritiert und gestresst, wenn sie von ihnen ge- 
trennt werden, sie zeigen ihre Freude, wenn sie 
wieder mit ihren primären Bindungspersonen zu- 
sammen sind und sie richten ihr Verhalten nach 
ihnen aus. Den Aufbau einer sicheren Bindung er- 
leichtern 2 zusätzliche Faktoren: Die Fähigkeit zur 
Imitation von Anfang an und die im zweiten Le- 
benshalbjahr entstandene Objektpermanenz, also 
das Wissen, dass ein Gegenstand oder eine Person, 
nicht auf Nimmerwiedersehen verschwunden ist, 
wenn nicht mehr sichtbar, sondern trotzdem noch 
vorhanden, und verlässlich wieder sichtbar wer- 
den wird. Gegen Ende des ersten Lebensjahres ist 
das reziproke Bindungsverhalten schon sehr aus- 
geprägt entwickelt [83]. 

Nach Bowlby [8] dient das Bindungsverhalten 
als „internes Arbeitsmodell“, das die Interaktion 
des Kindes mit anderen Menschen lenkt, aufbau- 
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end auf den eigenen Erfahrungen mit den eigenen 
Bindungspersonen. Diese eigenen Erfahrungen 
werden, mit ihren limbischen, emotionalen Kon- 
notationen, in neuronalen Netzwerken gespei- 
chert. Das interne Arbeitsmodell steuert die Inter- 
aktion mit den Bindungspersonen und deren Pfle- 
ge- und Fürsorgeverhalten und die Regulierung 
der eigenen Affekte mit Hilfe der feinfühligen, em- 
pathischen Signale der Bezugspersonen für eine 
Coping-Strategie innerhalb dieser Beziehung. Das 
fördert den Aufbau einer sicheren Bindung und die 
Entstehung interner Arbeitsmodelle, zu denen 
auch die Entstehung eines positiven Selbstkonzep- 
tes gehört. Unsicheres Bindungsverhalten führt da- 
gegen zu einem negativen Arbeitsmodell. 


In Anbetracht der hier vorgestellten Qualitäten 
des Bindungsverhaltens wird verständlich, dass 
Kinder mit Bindungsstörungen in allen ihren Ent- 
wicklungspotenzialen prinzipiell gefährdet oder 
eingeschränkt sind. Eine stabile emotionale Absi- 
cherung ihrer weiteren Entwicklung ist dann ge- 
fährdet. Ihre Selbstwertbewusstheit ist einge- 
schränkt. Sie verlieren das Zutrauen zu motivier- 
tem Handeln und Lernen. Sie erfahren eine kon- 
tinuierliche Stresssituation, die, mit all ihren endo- 
krinen und vegetativen Konsequenzen und mit 
den zentralen Folgen inadäquat entstandener 
neuronaler Netzwerke, bei den betroffenen Kin- 
dern zu bleibenden, organisch fixierten Fehl- 
anpassungen führen kann. Weiterhin sind bin- 
dungsbeeinträchtigte Kinder auf die Länge der 
Zeit bedroht durch sekundäre externalisierte oder 
internalisierte Verhaltens- und Angststörungen. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


Unabhängig vom bisherigen Bindungstyp zeigen 
Kinder jedoch in der weiteren Entwicklung nicht 
selten doch Symptome eines gestörten Bindungs- 
verhaltens. Schon gegen Ende des 2. Lebensjahres 
- und noch einmal um das 4. Lebensjahr - können 
Kinder plötzlich ihren überraschten Eltern die Auf- 
fälligkeiten eines unsicher-ambivalenten Bin- 
dungsverhalten (Typ C) demonstrieren. Doris Bi- 
schof-Köhler [6] führt den oft transitorischen Ver- 
lust oder die Gefährdung einer sicheren Bindung 
auf die gewonnene motorische und physische Au- 
tonomie eines Kindes gegen Ende des 2. Lebens- 
jahres zurück. Der Verlust sei einem internen Mo- 
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tivationskonflikt geschuldet: Das Streben nach Au- 
tonomie habe ambivalenten Charakter, da ein 
Kind, das seine Autonomie gegen seine Bindungs- 
person durchsetze, die Aufkündigung seiner siche- 
ren Bindung durch die Bindungsperson riskiere. 
Um das 4. Lebensjahr sind es dann, nach ihrer Ar- 
gumentation, vom Kind zu ertragende Konflikte 
zwischen seinem Sicherheitsbedürfnis und der 
Notwendigkeit längerer Trennungen von den Bin- 
dungspersonen (durch Kindergruppen oder durch 
die Aufnahme in einem Kindergarten). 

Weitere Informationen zum Thema Bindung 
und Bindungsstörungen s. Kap. 6.4. 


4.1.3 Transitorische Gegenstände 
(Objekte) 


Im vorhergehenden Abschnitt wurde bereits auf 
die Problematik hingewiesen, die entsteht, wenn 
ein sicher gebundenes Kind sich aus der engen 
Bindung zu seiner bevorzugten Bindungspersonen 
lösen muss. Die Trennung ist nicht zu umgehen, 
auf dem Weg hin zu seiner eigenen Individualität. 
Die bisherige Bindung soll jedoch damit nicht ver- 
loren sein. Die Bindung verändert sich allerdings 
über einige Jahre hin in eine andere, partner- 
schaftliche Qualität, ein Geschehen, das ohne rezi- 
proke emotionale Turbulenzen nicht möglich ist. 
Der Prozess der Bindung hatte u.a. zum Ziel, die 
Bindungsperson, die Mutter, mit allen ihren Eigen- 
schaften im Gehirn ihres Kindes zu verankern, sie 
dort zu „repräsentieren“, Eine zentrale Repräsen- 
tation ist notwendig, damit auch bei zeitweiser 
Abwesenheit der Bezugsperson eine emotionale 
Balance aufrechterhalten werden kann, ohne Akti- 
vierung des limbischen Mandelkern-Systems und 
der damit verbundenen Angstreaktionen. Die Ver- 
ankerung einer stabilen, wirkungsvollen Repräsen- 
tation von Bindungspersonen benötigt individuell 
unterschiedliche Zeiten, bis etwa zum 5. Lebens- 
jahr. Die ersten Lösungsversuche beginnen jedoch 
bereits um das Ende des 1. und zu Beginn des 2. 
Lebensjahres. Unter dem Schutz begleitender 
sprachlicher, visueller und taktiler Rückversiche- 
rungen mit den Bindungspersonen wird explorati- 
ves Verhalten möglich und die ersten eigenständi- 
gen Aktionen versucht. Die ersten Lösungsver- 
suche benötigen oft noch eine andere Unterstüt- 
zung. Sie werden unternommen mithilfe der von 
Winnicott [117] beschriebenen „Übergangsobjek- 
te“. Übergangsobjekte - ich bevorzuge die Bezeich- 
nung „transitorische Gegenstände“ oder „tran- 
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sitorische Objekte“ - sind Puppen, Plüschtiere, 
Schnuller, Daumen bzw. Finger, Schmusetücher 
oder getragene Kleidungsstücke (T-Shirts) der 
wichtigsten Bindungsperson. Transitorische Ge- 
genstände internalisieren die Bindungsperson in 
deren Abwesenheit und helfen, die noch nicht sta- 
bile zentrale Repräsentation der Bindungsperson 
zu festigen. Transitorische Gegenstände werden 
ausschließlich vom Kind selber gewählt. Ein ein- 
mal gewählter transitorischer Gegenstand muss 
immer in greifbarer Nähe verbleiben, besonders 
während des Schlafes, bei Frustrationen oder bei 
Abwesenheit der Mutter. Der, auch nur zeitweise, 
Verlust seines transitorischen Objektes ist für ein 
Kind so bedrohlich wie der Verlust seiner Mutter. 
Ist die Bindungsperson vollständig und stabil in- 
ternalisiert (repräsentiert), werden die transitori- 
schen Gegenstände nicht mehr benötigt, abgelegt, 
vergessen oder zur Erinnerung aufbewahrt. Latent 
bleibt ihre Funktion allerdings lebenslang erhalten, 
wenn mit ausgewählten Objekten an die Bewälti- 
gung von Lebenskrisen oder an besonders glück- 
liche Ereignisse erinnert werden soll. Transitori- 
sche Gegenstände besitzen jedoch weitere Eigen- 
schaften: 

Sie sind erste Hinweise auf eine Separation von 
der Symbiose mit der Bindungsperson, hin zu 
einem partnerschaftlichen Bindungsverhalten 
[34]. 

e Sie sind die ersten „Nicht-Ich“-Gegenstände 
eines Kindes, die es als außerhalb seines eigenen 
Körpers separiert wahrnimmt. 

e Damit sind sie aber auch erste Hinweise auf eine 
erste Abstraktionsleistung, die wiederum als 
zentrale Repräsentation gespeichert wird. 


An dieser Stelle soll jedoch noch einmal erwähnt 
werden, dass das westliche, individuelle Bindungs- 
modell eher die Ausnahme als die Regel ist. Die Si- 
cherheit, versorgt und akzeptiert zu werden - die 
Kinder zum Überleben immer benötigen - kann 
auch von einer meist familiär gebundenen Gruppe 
geleistet werden, weil sie immer zusammen und 
jederzeit für das Kind verfügbar ist. Wird die Si- 
cherheit eines Babys auf diese Weise gewährleis- 
tet, drängt die leibliche Mutter nicht auf eine indi- 
viduelle Bindung. Damit entstehen keine Ablö- 
sungsprobleme von Kind und Mutter, transitori- 
sche Objekte und ihre Funktionen werden nicht 
benötigt, sie sind in solchen Gesellschaften auch 
unbekannt [45], [46]. 


Abb.4.2 Puppe als transitorisches Objekt. Kinder 
wählen sich ihre transitorischen Objekte selbst. Schön- 
heit spielt dabei keine Rolle. Die emotionale Bedeutung 
ist bestimmend. Die Abnutzungserscheinungen lassen 
erkennen, in welchem Maße das Objekt noch benötigt 
wird. 


O 


In unserer Kultur muss die Bedeutung transitori- 
scher Gegenstände bekannt sein, wenn Kinder zu 
einer ärztlichen Untersuchung oder zu einer The- 
rapie vorgestellt werden. Die Wegnahme, diskre- 
ditierende Bemerkungen z.B. über das (schmud- 
delige) Schmusetuch (» Abb. 4.2), ein Nicht- 
beachten eines transitorischen Gegenstandes, 
werden vom Kind als eine Missachtung seiner Bin- 
dungsperson und damit als eine persönliche, po- 
tenzielle Bedrohung erlebt. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


Die Kooperation mit einem Kind gelingt sehr viel 
leichter, wenn auf das mitgebrachte transitorische 
Objekt kurz - seine Bedeutung würdigend - einge- 
gangen wird. Muss ein Kind in diesem Alter im 
Krankenhaus verbleiben, ist die Mitaufnahme sei- 
nes transitorischen Objektes zu gewährleisten. 
Wird eine Narkose notwendig, sollte, wenn irgend 
machbar, das transitorische Objekt beim Einschla- 
fen dabei sein, beim Aufwachen ebenfalls. Bei Kin- 
dern mit einem Alter über 4 Jahren, die noch stets 
einen transitorischen Gegenstand mit sich führen, 
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muss angenommen werden, dass sich ein sicheres 
Bindungsverhalten noch nicht ausbilden konnte, 
aus welchen Gründen auch immer. 


4.1.4 Magische Phase 


Sie ist ein unübersehbares Entwicklungsphäno- 
men, etwa zwischen dem Ende des 2. bis zum 
Ende des 5. Lebensjahres. Umso auffälliger ist, dass 
über diese Entwicklungsphase in der entwick- 
lungspsychologischen Literatur kaum etwas zu fin- 
den ist [64]. Auf die magische Phase hat, meines 
Wissens, bisher nur Selma Fraiberg [22] aufmerk- 
sam gemacht. Ihr Buch, eigentlich ein Klassiker der 
Entwicklungsliteratur, ist auch in deutscher Spra- 
che mehrmals aufgelegt worden - mit nur gerin- 
ger Wahrnehmung der überragenden Bedeutung 
der Inhalte. Alle Kinder, wahrscheinlich nicht nur 
in unserer Kultur, durchlaufen dieses Stadium der 
Entwicklung, das dem Stadium der Individualisati- 
on und der Selbstständigkeit, die etwa ab dem 6. 
Lebensjahr beginnt, als eine Durchgangsphase vor- 
geschaltet ist. In der magischen Phase werden von 
Kindern die eigenen Handlungen und Gedanken 
als Urheber allen Geschehens angesehen und ver- 
standen. Sie nehmen auch die Eltern, die Bin- 
dungspersonen, als allmächtige Wesen wahr, die 
für alles zuständig sind, die alles vermögen oder 
verhindern können. Magische Wahrnehmung 
führt zu magischer Logik und zu magischem Erle- 
ben, die zu einer magischen Deutung herausfor- 
dern. Diese wiederum kann zu Ängsten, Befürch- 
tungen, Bedrohungen führen, aber auch zu Freu- 
den, Überraschungen und Erwartungen. Das 
Rumpelstilzchen, das bucklige Männlein, der Bi- 
Ba-Butzemann, die Hexe, die morgens früh um 6 
Uhr ihre bedenklichen Aktivitäten beginnt, der 
Struwwelpeter und ähnliche Gestalten sind vielen 
Kinder nicht ganz geheuer, wenn sie ihnen in 
einem fantasievoll ausgestatteten Bilderbuch be- 
gegnen. Kinder entwickeln in dieser Phase Bedro- 
hungs-, Frustrations- und Verlassenheitsängste 
und Ängste um ihren Leib und Unsicherheiten 
über ihr eigenes Geschlecht. Zur Illustration ein 
Beispiel: Ein 4-Jähriger kommt eines Morgens zum 
Spaß mit einer Haarspange im Haar in den Kinder- 
garten. Er wird von den anderen Kindern aus- 
gelacht, er sei ja ein Mädchen. Entrüstet zieht der 
Junge seine Hose herunter, um das Gegenteil zu 
beweisen. Das überzeugt jedoch nicht alle: „Ein 
Penis hat schließlich jeder“, sagt einer der Spötter, 
„aber Haarspangen tragen nur Mädchen“ [89]. 


4.1 Entwicklungsgeneratoren 


Kinder verfügen in dem Alter der magischen 
Phase noch nicht über die Fähigkeit, Ursachen und 
Wirkungen zu unterscheiden, auch Größenver- 
hältnisse unterschiedlicher Arten sind für sie nicht 
abschätzbar, ebenso wenig zeitliche Abläufe: Eine 
knapp 3-Jährige sitzt auf dem Schlitten. Ein großer, 
sehr schöner Hund geht an ihr vorbei. Sie kom- 
mentiert: „Den Hund streichle ich aber nicht, erst 
morgen, wenn er keine Zähne mehr hat.“ Die ob- 
jektive, reale Welt ist noch nicht von einer subjek- 
tiven, allmächtigen Welt getrennt: Eine 3-Jährige, 
die zu Besuch kommt: „Ich habe schon einmal bei 
euch geläutet, damit das Haus weiß, dass ich kom- 
me.“ Für Erwachsene ist es kaum mehr möglich, 
die magische Logik und ihre Eigengesetzlichkeiten 
nachzuvollziehen. Diese Unfähigkeit führt nicht 
selten dazu, dass sich Eltern und Kind plötzlich in 
einem Drama wiederfinden, von dem beide Teile 
nicht wissen, wie sie hineingeraten sind. Dann 
sind Kommentare schnell bei der Hand: Das Kind 
lügt; es hat eine unglaubliche Fantasie; es hat im- 
mer so komische Einfälle. Oder, bei Ängsten: 
„Nimm dich zusammen.“ Oder: „Was erzählst du 
da, das gibt es ja gar nicht.“ 

Schon Säuglinge (s. Kap. 4.2) sind darauf be- 
dacht, Erfahrungen zu bewerten, zu sortieren und 
zu kategorisieren, um ihnen im Gedächtnis einen 
zur Wiedererinnerung geeigneten Platz, eine Re- 
präsentation, zuweisen zu können - aber auch, um 
Hypothesen und Theorien zur Einordnung bisher 
noch nicht erlebter Geschehnisse zu entwickeln. 
So auch in der magischen Phase mit ihren über- 
raschenden Hypothesenbildungen und magisch- 
animistischen Konzepten. Einige Beispiele sollen 
die Qualitäten magischer Vorstellungen und magi- 
scher Logik und die sich daraus ergebenden Hypo- 
thesenbildungen verständlich machen. 


Einschätzungen von Größen- 
verhältnissen 


+ Eine 3-Jährige, abends in den Ferien auf dem 
Lande. Sie liegt bereits im Bett, die Fenster sind 
geöffnet. Es ist noch nicht ganz dunkel. Die EI- 
tern dringen darauf, dass ihr Kind nun schlafen 
solle, weil sie unten im Gastraum noch für eine 
kurze Zeit sitzen möchten. Die Tochter argumen- 
tiert, sie könne nicht schlafen, da die Kühe drau- 
ßen auf der Weide durch die offenen Fenster (im 
1. Stock!) zu ihr ins Zimmer kommen würden. 
Die Eltern halten das für eine fantasievolle, ganz 
unrealistische und durchsichtige Ausrede. Die 
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Tochter meint jedoch, was sie sagt. Sie wird mit 
ihren Ängsten alleine gelassen, trotz der Zusi- 
cherung, dass die Eltern immer wieder nach ihr 
schauen würden. 

Ein 4-Jähriger soll über eine bedachte Holzbrü- 

cke gehen. Zwischen den Bohlen, durch die sehr 

schmalen Spalten, sieht er den Fluss und hört 
ihn rauschen. Er weigert sich vehement über die 

Brücke zu gehen, weil er durch die Spalten in 

den Fluss fallen würde. Er muss hinübergetragen 

werden. Die älteren Geschwister feixen und füh- 
len sich erwachsen. 

Ein Kind soll, was es nicht möchte, aus der Bade- 

wanne steigen. Die Mutter zieht den Stöpsel aus 

dem Abfluss, was das Kind nicht weiter stört. 

Erst als das Wasser über dem Abfluss zu kreisen 

beginnt, hat es das Kind plötzlich eilig, aus der 

Badewanne zu flüchten, da es befürchtet, von 

dem Wasser in den Abfluss mitgerissenen zu 

werden [22]. Wer solche Sorgen verstanden hat, 
kann leicht nachempfinden, wie unwohl sich ein 

Kind zum ersten Mal auf einer Erwachsenen-Toi- 

lette fühlen wird, wo der Abfluss sich in unbe- 

kannte Welten auch noch mit viel Getöse voll- 
zieht. 

+ Fernsehend sind sich Kinder dieses Alters nicht 
sicher, ja sie befürchten, dass die agierenden Per- 
sonen oder Tiere plötzlich im Raum stehen, also 
aus dem Fernsehgerät herauskommen könnten 
(z.B. die Hexe bei Hänsel und Gretel). 


Magische Logik 


e Den Vater oder die Mutter heiraten. Was aber 
mit dem nicht geheirateten Elternteil geschehen 
soll, ist Kindern dann doch ein Anliegen, das sich 
auch mit einer magischen Theorie nicht so ohne 
weiteres lösen lässt, da es ja beide Eltern liebt. 
Eine beliebte Lösung: „Du bleibst dann einfach 
bei uns.“ 

+ Ein Nikolausbesuch: Ein Vater, den die Kinder 
eines Kindergartens gut kennen, kommt als Ni- 
kolaus verkleidet zu ihnen. Der Auftritt verläuft 
jedoch anders als geplant. Die Kinder geraten in 
Angst und Schrecken. Daraufhin beginnt der Va- 
ter sich seiner Maskerade vor den Augen der 
Kinder zu entledigen. Als er für die Kinder wie- 
der erkennbar wird, stürzt sein Sohn auf ihn zu, 
aufgelöst und schreckensbleich: „Gerade war der 
Nikolaus da, hast du auch noch gesehen, wie er 
weggegangen ist?“ Die anderen Kinder bestäti- 
gen das aufgeregt und erleichtert. 


+ Wenn sich Kinder im magischen Alter auch nur 
geringfügigst an der Haut verletzten, geraten sie 
in eine, der Ursache kaum angemessene Panik, 
als drohe ihnen Lebensgefahr. Ein kleines Heft- 
pflaster, über die Verletzung geklebt, stoppt die 
Panik zur Verblüffung Erwachsener augenblick- 
lich, als sei zuvor nichts geschehen. Die Reaktion 
und die sofortige Beruhigung sind nur nachvoll- 
ziehbar, wenn verstanden wird, dass Kinder in 
diesem Alter ihren Körper als eine Art Hautsack 
verstehen. Eine Verletzung der Haut bedeutet 
daher Todesgefahr, die durch ein Heftpflaster so- 
fort gebannt ist. 


Magische Hypothesenbildungen 


° „Wenn ich mal einen Busen habe“, sagt eine 4- 
Jährige, „dann werde ich Mutter, wenn nicht, 
dann werde ich Lehrerin“ [89]. Es darf unterstellt 
werden, dass das Kind versucht, eine eigene Be- 
obachtung mit einer Hypothesenbildung zu ver- 
allgemeinern. 

Ebenso die Feststellung eines 5-Jährigen: „Man 
erkennt die Katholischen am länglichen Kopf 
und die Evangelischen an einem runden.“ 

Ein 5-jähriger Junge, der eigentlich nicht mehr 
an den Nikolaus glaubt, erlebt ihn in einem kon- 
fessionellen Kindergarten. Als der Nikolaus dann 
gegangen war, erklärte er seinem Freund: „Hast 
du gesehen, der Nikolaus hat die Schuhe vom 
Herrn Pfarrer angehabt. Der Nikolaus hat heute 
seine Schuhe vergessen und hat sich daher die 
Schuhe vom Herrn Pfarrer ausgeliehen.“ 

Ein 6-Jähriger, der, weil es kalt geworden ist, eine 
rote Mütze aufsetzen soll, ernsthaft argumentie- 
rend mit seiner Mutter: „Jetzt sehe ich doch aus 
wie das Rotkäppchen - kommt da nicht der Wolf 
und frisst mich auf?“ 

Der Opa mit dem Namen Wolf hat einen beacht- 
lichen Bauch. Die Enkelin beschaut ihn sich lange 
und immer wieder. Schließlich: „Dem Opa Wolf 
muss der Bauch aufgeschnitten werden, damit 
das Rotkäppchen und die Großmutter wieder 
aus dem Bauch kommen kann.“ 

Ein 6-Jähriger gegen Ende seiner magischen Pha- 
se. Ein Baby ist unterwegs, das weiß er. Kom- 
mentar: „Das Baby kann ja nur ein Junge oder 
ein Mädchen sein.“ Er zögert. „Oder vielleicht 
ein Hund oder eine Katze oder ein Gockel“ 
(Hahn). Dann sofort seine Korrektur: „Aber das 
gibt es ja nicht!“ 
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Diese Beispiele sind nicht zur Belustigung erzählt. 
Im Gegenteil, danach war den beteiligten Kindern 
nicht zumute. Die Beispiele sollen zeigen, wie real 
die magische Welt und ihre Gesetze für Kinder in 
diesem Alter sind. Sie bewegen sich aktiv handelnd 
- und oft unverstanden und zu Unrecht diskrimi- 
niert - in dieser magischen Welt, bis sie zum Ende 
des 6. Lebensjahres ein weiteres Entwicklungsziel 
erreicht haben: Der magischen Phase folgt der Auf- 
bau einer wirklichkeitsbezogenen, stabilen, indivi- 
duellen „Ich-Struktur“, mit einer partnerschaftli- 


chen Bindungsfähigkeit. 


Alle, die professionell mit Kindern in den ersten 
5-6 Lebensjahren zu arbeiten haben, sollten über 
die Konditionen der magischen Phase und deren 
Besonderheiten informiert sein - was allerdings 
selten der Fall ist. Missverständnisse in der Kom- 
munikation mit Kindern in der magischen Phase 
sind vorprogrammiert, weil das Verhalten und die 
Denk- und Redeweise von Kindern Erwachsene 
meist nicht mehr nachvollziehen können. Kinder 
in der magischen Phase verstehen realistische Be- 
gründungen, warum sie untersucht oder thera- 
piert werden sollen, nur schwer oder gar nicht. 
Das gelingt oft leichter mit der Hilfe der transito- 
rischen Objekte. Da es bei ärztlichen und thera- 
peutischen Handlungen um den Körper, den Leib, 
geht, entstehen schnell magische Ängste um die 
Verletzbarkeit des eigenen Leibes, die sich - über 
Mandelkern-Reaktionen des limbischen Systems 
vermittelt - zu Gefahren für Leib und Leben aus- 
weiten können und mit solchen negativen Nota- 
tionen auch im autobiografischen Gedächtnis ge- 
speichert werden. Daher ist es notwendig, auf 
Kommentare der Kinder zu achten, sie ernst zu 
nehmen, auch wenn sie „absurd“ erscheinen mö- 
gen. Wir haben gesehen, wie Argumentationen 
und Hypothesenbildungen in der Zeit der magi- 
schen Phase funktionieren. So wird auch oft der 
Versuch notwendig sein, behutsam die magi- 
schen Wurzeln einer Abwehr, einer Weigerung zu 
verstehen und in die Untersuchung, in eine Thera- 
pie, mit einzubeziehen. 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


Transitorische Objekte werden nicht mehr benö- 
tigt, die wichtigsten Bindungspersonen sind sicher 
internalisiert und repräsentiert. Vorübergehende, 


4.1 Entwicklungsgeneratoren 


auch längere Trennungen von Bindungspersonen 
werden toleriert. Angemessene Ängste und Frus- 
trationen können ausgehalten werden. Die Akzep- 
tanz, dass das Leben nun bestimmt wird von Reali- 
täten, von der Uhrzeit, von Notwendigkeiten im 
Tagesablauf und von Pflichten, bildet dann die Vo- 
raussetzungen für die Motivation, gerne in die 
Schule gehen zu wollen, aber auch zu müssen. 


4.1.5 Imitation 


Dass schon Neugeborene und nur wenige Tage alte 
Kinder spontan imitieren können und das auch 
tun, wurde, trotz dieses unübersehbaren Verhal- 
tens, lange nicht wahrgenommen oder beschrie- 
ben, da nicht sein durfte was nicht vorstellbar war. 
Die ersten, ernsthaften Erwähnungen in der wis- 
senschaftlichen Literatur erschienen erst in den 
1970er-Jahren. Eine verzögerte Imitation wurde 
früher akzeptiert, vor allem als Ursache des „Sym- 
bolspiels“. Die Existenz der direkten Imitation wird 
heute nicht mehr bestritten. Über die neurobiolo- 
gische Entstehung eines Imitationsverhaltens und 
welchen Funktionen diese Fähigkeit dienlich sein 
könnten, darüber wird jedoch immer noch gerät- 
selt: Wie kann es geschehen, dass in Sekunden- 
schnelle eine komplizierte, direkte Imitation von 
einem Kleinkind zum Ausdruck gebracht werden 
kann? Spekuliert wird, dass die Imitation eine an- 
geborene Art der präverbalen Kommunikation sein 
könnte [2], [69], [28], [69]. Inzwischen scheint 
auch kein Zweifel mehr daran zu bestehen, dass 
die direkte Imitation ein angeborenes Verhalten ist 
und nicht erst gelernt werden muss [13]. Nadel et 
al. [69] argumentieren, dass die Fähigkeit zur Imi- 
tation transitiver Natur sei, weil sie den Übergang 
von einer „primären“ Kommunikation zu einer 
„pragmatischen“ (sprachlichen) Kommunikation 
ermöglichen würde. Sei die Sprache erlernt, werde 
die Imitation nicht mehr gebraucht und ver- 
schwinde aus dem Arsenal der kommunikativen 
Möglichkeiten. Es mag an der Art der Definition 
der Imitation liegen, denn wir vertreten die Auf- 
fassung, dass der Drang zur Imitation lebenslang 
bestehen bleibt und keineswegs nur transitiver 
Natur ist. 

Die Spiegelneurone haben wir bereits als das 
neurobiologische Korrelat der Imitation, der Nach- 
ahmung, kennengelernt. Nach Tomasello [111], 
[112] ist Imitation die effektivste und schnellste 
Lernstrategie zur Übernahme alltagsspezifischen 
Verhaltens und alltagsspezifischer Fertigkeiten. 
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Wiederum, wie schon bei der magischen Phase, 
überrascht, dass über dieses, bei Kindern so un- 
übersehbare Entwicklungsphänomen, in der Lite- 
ratur kaum Informationen zu finden sind. Imitati- 
on als Lernstrategie kann jedoch in ihrer Effektivi- 
tät nicht hoch genug eingeschätzt werden. Schon 
wenige Tage alte, reife Neugeborene sind mithilfe 
ihrer Spiegelneurone fähig, Zungenbewegungen 
und Öffnen des Mundes oder kleine Bewegungen 
der Arme nachzuahmen, wenn ihnen dazu Zeit ge- 
lassen wird, wie Amiel-Tison [2] und Gopnik et al. 
[28] nachgewiesen haben. 

Kinder imitieren bei ihren Bindungspersonen, 
bei anderen Kindern und bei Fremden, die ihnen 
in ihrem Verhalten Eindruck gemacht haben, Mi- 
mik, Gestik, Bewegungen, Sprache und die Art des 
Sprechens, Dialekt und Verhalten in sozialen und 
affektiven Situationen spontan (» Abb. 4.3) und bis 
in Details, auch wenn sie gar nicht verstehen und 
begreifen, was sie da im Detail nachahmen. So 
kann z.B. ein nicht eben kurzer Satz von einem 
Kind spontan nachgesprochen werden, auch wenn 
es den Sinn nicht versteht. Der nachgesprochene 
Satz enthält genau die Prosodie, den Dialekt, die 
Aussprache, aber auch ein eventuelles Räuspern 
oder hörbares Atemholen oder einen Versprecher: 
alles inklusive, zur Verblüffung derer, die nach- 
geahmt werden. Die lebhaften Bewegungen im Ge- 
sicht des sich rasierenden Vaters erscheinen spon- 
tan im Gesicht des danebenstehenden, den Vater 
beobachtenden Kindes. Imitation ist daher, mit sei- 
ner direkten und spontanen Auslösung über die 
Spiegelneurone, besonders effektiv in Kulturen, in 


Abb.4.3 Imitation. Frühes, spontanes Imitationsver- 
halten bei einem wenige Wochen alten Kind. 


denen keine Trennung zwischen der Erwachse- 
nenwelt und der Welt der Kinder existiert. Das 
enge Zusammenleben von Erwachsenen und Kin- 
dern ermöglicht die direkte Übernahme von Tätig- 
keiten und Verhaltensnormen, die in der Gesell- 
schaft, in der ein Kind aufwächst, erforderlich sind. 

In unserer Welt, in der die Kinderwelt von der 
Erwachsenenwelt weitgehend getrennt ist, kann 
Imitation neben ihrem Nutzen jedoch auch Gefah- 
ren heraufbeschwören. Eine Mutter findet, zu ih- 
rem Entsetzen, beim Heimkommen ihren 3-jäh- 
rigen Sohn im Auto sitzend. Alle Lichter, die blin- 
ken können, blinken und leuchten. Der 3-Jährige 
sitzt hinter dem Steuerrad, der Autoschlüssel 
steckt im Schloss. Mit dem ernsten, konzentrierten 
Gesicht seines Vaters, fährt er, wie dieser, Auto. Er 
schaltet an allen Hebeln, die er zu erreichen ver- 
mag, die Gangschaltung gehört selbstverständlich 
dazu. Das Auto war versehentlich nicht abge- 
schlossen, die Haustüre auch nicht, der Auto- 
schlüssel offenbar in greifbarer Nähe abgelegt. Das 
Auto ließ sich von außen nicht öffnen. Der zweite 
Autoschlüssel blieb in der Eile und Aufregung un- 
auffindbar. Der Sohn ließ sich von der um ihn ent- 
stehenden Hektik nicht beeindrucken: Er fuhr Au- 
to. Schließlich war er bereit, auch mithilfe der An- 
weisungen von außen, die Türe zu öffnen. Er ent- 
stieg mit Stolz dem Auto. Die Aufregung über seine 
Aktion der Imitation und Teilhabe verstand er 
nicht und fand sie übertrieben. Er hatte, eigentlich 
zu recht, ein Lob für seine Leistung erwartet. 

In Gesellschaften, in denen die Trennung exis- 
tiert, werden von älteren Kindern und Jugend- 
lichen eher soziales und emotionales Verhalten 
imitiert, aber auch Menschen mit Vorbildfunktio- 
nen positiver und negativer Art, modische Trends, 
Cooles oder Fan-Verhalten oder besondere Fertig- 
keiten, die imponieren. Imitation optimiert und 
erleichtert daher eine Adaptation an vorgegebene 
oder sich ändernde gesellschaftliche oder ökologi- 
sche Bedingungen beträchtlich. Imitation bahnt 
aber auch den Weg für den Anspruch eines Kindes 
auf Teilhabe (» Abb. 4.4, » Abb. 4.5) am mensch- 
lichen Leben, ab seinem 1. Lebenstag. 

Des Weiteren trägt Imitation auch zur eigenen 
Persönlichkeitsbildung der Nachahmenden bei: 
Nach der frühen Kindheit wird vor allem imitiert, 
was den individuellen angeborenen oder gelernten 
Neigungen und Vorstellungen eines Kindes ent- 
spricht. Tomasello [111], [112] versteht daher Imi- 
tation als den entscheidenden Motor des kulturel- 
len Lernens, als einen Faktor, der im Laufe der Zeit 
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Abb.4.4 Frühe Imitation zur Teilhabe. Dass sie ernst 
genommen wird, zeigt der Gesichtsausdruck. 


Kulturen zu einer immer höher strukturierten Ent- 
wicklung befähigt. Tomasello nennt solche genera- 
tionenübergreifenden Fortschritte einen Wagen- 
hebereffekt, mit jedem neuen Einrasten werden 
etablierte, neue kulturelle Errungenschaften wei- 
tergegeben und auf das nächste stabilisierte Kul- 
turniveau angehoben. 
Zwei Arten der Fähigkeit zur Imitation existie- 
ren bei Kindern in der frühen Kindheit: 
° eine spontane, direkte, unbeabsichtigte und sehr 
präzise Imitation und 
+ eine verzögerte Imitation. 


Letztere erfolgt zu einem späteren Zeitpunkt, si- 
tuationsbedingt, oft in Rollenspielen, bei denen 
Aufgaben bestimmter Personen in einem sozialen 
Kontext beachtet und übernommen werden 
(» Abb. 4.5). Die Inhalte und zeitlichen Abläufe 
müssen dazu bereits vorher im prozedualen Ge- 
dächtnis (s. Kap. 1.7) abgespeichert worden sein. 
Eine verzögerte Imitation zeigen auch Kinder, die 
unverhofft zu Hause ihren perplexen Eltern einen 
Wutausbruch - den sie einige Tage zuvor im Kin- 
dergarten, auch zu ihrer eigenen Verblüffung, er- 
lebt haben - präsentieren, tobend, um sich schla- 
gend und sich auf den Boden werfend [49]. Die Fä- 
higkeit zur Imitation erklärt auch ein Trotzverhal- 
ten sehr viel realistischer als eine zeitlich limitierte 
Trotzphase, die als Reifungsprozess nun einmal 
durchgestanden werden müsse. Sehr häufig ist das 
Trotzverhalten, das schon im frühen Alter und 
auch noch außerhalb der „Trotzphase“ eintreten 
kann, jedoch eine Antwort auf eine Imitations- 
handlung, die, von Erwachsenen nicht verstanden, 


Abb.4.5 Übertragung eines Imitationsverhaltens auf 
ein „Skript“ im Rollenspiel. Ernsthaft und konzentriert 
werden die Rollen übernommen, die „gespielt“ werden. 


Abb.4.6 Helfen, mitmachen, dabei sein wollen. Das 
sollte akzeptiert und gewürdigt werden. 


unterbrochen und getadelt wird. Das Kind jedoch 
glaubte, wegen seiner demonstrierten Teilhabe 
(» Abb. 4.6) an den Aktionen seiner Bindungsper- 
sonen, Lob und Ermunterung erwarten zu dürfen 
[68]. Trotz also als Folge einer gestörten Imitation. 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 103 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


Imitation ist eine im Gehirn tief verankerte, evolu- 
tionär lebenserhaltende Fähigkeit zu spontanem, 
direkten Lernen und zur Übernahme von Lebens- 
bedingungen. Ein Kind, in traditionellen Gesell- 
schaften lebend, bekommt Anlässe zur Imitation 
von älteren Kindern und Erwachsenen tagtäglich 
und in allen Lebenssituationen in großer Auswahl 
angeboten. Gelerntes Verhalten, das beeindruck- 
te, gibt Anlass zu spontaner oder verzögerter Imi- 
tation. Neurobiologisch wird diese lebensnahe 
Lernstrategie über die Spiegelneurone vermittelt 
und geleistet. Da in unserer Kultur die Lebenswel- 
ten von Kindern und Erwachsenen mehr oder we- 
niger getrennt sind, verliert spontanes Imitations- 
verhalten an Bedeutung. Es wird meist als störend 
empfunden, als gefährlich für ein Kind oder als 
Eingriff in die eigenen Handlungsabläufe: „Das 
kannst du noch nicht.“ „Das ist viel zu gefährlich.“ 
„Dazu bist du noch viel zu klein.“ Kinder der west- 
lichen Kulturen können noch am ehesten ihren 
natürlichen Imitationsdrang in Rollenspielen aus- 
leben. Dass selbst das kinderärztliche Milieu, 
wenn es nicht bereits als gefährliche Mandelkern- 
Erfahrung erlebt wurde, durchaus die Imitation 
anzuregen vermag, demonstrieren Kinder mit 
dem Rollenspiel einer ärztlichen Vorstellung, mit 
den dazu gehörigen Utensilien und einem Arzt- 
köfferchen (» Abb. 4.5). 


Entwicklungsneurologische 
Relevanz 


4.2 Entwicklungspfade 


Für die Darstellung von Entwicklungsverläufen - 
wie der Motorik, der Sprache, der sozialen und 
emotionalen Entwicklung - bedienen wir uns des 
Begriffes der Entwicklungspfade, wie er von Keller 
[44], [47] verwendet wird. Ein Pfad passt sich Um- 
weltgegebenheiten an, durch die er, auch Umwege 
in Kauf nehmend, führt. Der Ausdruck „Pfad“ gibt 
daher auch sprachlich die Konnotation individuell- 
adaptiver Entwicklungsvorstellungen wieder, im 
Gegensatz zu den Begriffen Entwicklungsschienen, 
Entwicklungsbahnen oder Entwicklungswege, die 
eher an Determinierungen denn an Adaptationen 
erinnern. In der Entwicklungspsychologie und von 
dort auch in andere Publikationen übernommen, 
wird heute gerne von (Entwicklungs-)Aufgaben 


geschrieben, die ein Kind während seiner Entwick- 
lung (pflichtgemäß) abzuarbeiten habe. Diese For- 
mulierung steht im Gegensatz zu dem Eifer und 
Vergnügen, die Kinder zeigen, wenn sie dabei sind, 
Neues zu lernen und sich anzueignen um neuer- 
worbene Fertigkeiten unermüdlich selbst aus- 
zuprobieren und mit in ihre Lebenswelt zu über- 
nehmen. Wir werden daher von Entwicklungszie- 
len, die zu erreichen sind, reden und gehen davon 
aus, dass lernende Kinder meist und mit Freude 
daran gehen, ihre Entwicklungsziele auch zu errei- 
chen. Nicht umsonst haben wird den Drang nach 
Teilhabe am menschlichen Leben als einen der 
stärksten Generatoren der kindlichen Entwicklung 
herausgestellt. 

Über die Zuordnung bestimmter Entwicklungs- 
phänomene zu bestimmten Entwicklungspfaden 
besteht keine allgemeine Übereinstimmung. Oft 
werden emotionale und soziale Kompetenzen un- 
ter einem sozio-emotionalen Entwicklungspfad 
zusammengefasst oder Sprache und Kognition un- 
ter die sprachlich-kognitive Entwicklung. Die hier 
aufgeführten Entwicklungspfade werden vor allem 
aus didaktischen Gründen einzeln beschrieben, 
obwohl sie in vielfältigster Weise auch miteinan- 
der verbunden sind und sich gegenseitig beein- 
flussen. Trotz dieser gegenseitigen Abhängigkeiten 
ist doch jedem der Entwicklungspfade prinzipiell 
eine weitgehend eigene Entwicklung möglich, 
auch wenn andere Entwicklungspfade z.B. durch 
erworbene oder angeborene Krankheit ausfallen 
würden, die sonst in enger gegenseitiger Abstim- 
mung zusammenwirken. 


4.2.1 Entwicklungspfad Körper- 
motorik 


In dem hier vorgegebenen Zusammenhang wird 
unter Körpermotorik die Fähigkeit verstanden, den 
gesamten Körper, bezogen auf Alter und Bedürf- 
nissen, wohlkoordiniert bewegen zu können. Der 
Begriff „Körpermotorik“ beschreibt etwa die glei- 
chen Fähigkeiten wie der oft gebrauchte Begriff 
der „Grobmotorik“. Jedoch ist die Körpermotorik 
alles andere als „grob“. Der Begriff „Grobmotorik“ 
entstand als Pendant zu der „Feinmotorik“ der 
Hände und Finger. Motorische Phänomene entste- 
hen spontan und autonom in neuronalen Netz- 
werken des Rückenmarkes. Sensorische Auslöser 
sind dazu nicht notwendig. Bewegungen sind von 
Anfang an individuell und variabel. 
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Mit der Verfügbarkeit von Ultraschall-Unter- 
suchungen gelang es der Arbeitsgruppe von 
Prechtl [17], die Entstehung der Motorik ab dem 
letzten Drittel der Embryonalzeit zu dokumentie- 
ren. Zwischen der 7. und 8. postmenstruellen Wo- 
che werden erste Seitwärtsbewegungen des Kop- 
fes sichtbar. Um die 9.-10. Woche erscheinen sog. 
Startles: schnelle phasische Bewegungen aller Ex- 
tremitäten, des Rumpfes und des Nackens. Zur 
gleichen Zeit beginnen auch die sog. General 
Movements: langsamere Bewegungen des ganzen 
Körpers in komplexer Sequenz der einzelnen Kör- 
peranteile. Eine Woche später sind dann lokale 
und isolierte Bewegungen an einzelnen Extremitä- 
ten, dann an Armen und Beinen zu sehen. Isolierte 
Armbewegungen sind häufiger als solche der Bei- 
ne. Um die 11. Woche wird der Kopf häufig be- 
wegt: Retroflexion, Anteflexion, Kopfdrehungen. 
Die ersten Hand-Mund-Kontakte entstehen wohl 
mehr zufällig als intentionell. Die immer noch ver- 
tretene Meinung, die menschliche Entwicklung 
verlaufe nach determinierten Reifungsgesetzen 
von kranial nach kaudal [27], [20] konnte nicht be- 
stätigt werden. Um die 10. Woche sind repetitive 
kurze, kräftige Kontraktionen des Zwerchfelles zu 
sehen, die einige min dauern können. Um die 10.- 
11. Woche werden die ersten Atembewegungen 
beobachtet, um die 12. Woche Streckbewegungen 
und Gähnen. Diese 2 Verhaltensphänomene än- 
dern sich nicht mehr, sie bleiben für den Rest des 
Lebens. Saug- und Schluckbewegungen und das 
Trinken von Fruchtwasser erscheinen um die 12. 
Woche. In der 1. Hälfte der Schwangerschaft wech- 
selt ein Kind seine Lage intrauterin häufig, bis zu 
25-mal in 1 Stunde. Die Änderungen der Körper- 
positionen gelingen mit Rumpfdrehungen, General 
Movements und mit alternierenden Beinbewegun- 
gen. Kann sich das Kind mit den Füßen und Beinen 
von der Innenwand des Uterus abstoßen, kommt 
es zu purzelbaumartigen Lagewechsel. Die alter- 
nierenden Streckungen der Beine bleiben in den 
ersten Lebensmonaten neurologisch auslösbar - 
als die Schreitbewegungen und die Unterstüt- 
zungsreaktion des Neugeborenen und jungen 
Säuglings. 

Die intrauterine Motorik dient Zwecken: Nur Be- 
wegung schafft Formen, Funktionen und Beweg- 
lichkeit der Muskeln, Gelenke, Knochen und Bän- 
der. Sie ist aber auch Antrieb für den Aufbau sog. 
Central Movement Pattern Generators [21], spina- 
ler neuronaler Netzwerke, die motorische Grund- 
formen generieren und steuern. Das ist allerdings 


4.2 Entwicklungspfade 


nur möglich mit eigener Beteiligung. Daher liegt 
nahe, anzunehmen, dass die TNGS-Theorie von 
Edelman [16] auch für die intrauterine Entstehung 
neuronaler Netzwerke zutrifft. Die intrauterine 
Motorik dient also der Entstehung und dem Auf- 
bau von Funktionen (Trinken, Schlucken, Atmen) 
und von Bewegungsabläufen, die nach der Geburt 
das Überleben sichern. 

Die beschriebenen motorischen Phänomene 
entwickeln sich während der 1. Hälfte der 
Schwangerschaft, wohl weil in der 2. Hälfte der 
Schwangerschaft der dazu notwendige intraute- 
rine Raum zunehmend enger wird. Sie ändern sich 
bis etwa zum 2. oder 3. Lebensmonat nicht. Diese 
Kontinuität der fetalen Motorik bis in den 2. Le- 
bensmonat hinein hat zu vielen Spekulationen An- 
lass gegeben, da sie sehr spezifisch ist für den 
menschlichen Säugling [17]. Wenn wir uns jedoch 
erinnern, dass der somatosensorische Kortex ein- 
schließlich der Spiegelneurone bei Geburt voll 
funktionsfähig ist, die Sensomotorik jedoch noch 
„abgestellt“ bleibt, dann liegt nahe, zu vermuten, 
dass das Kind nach der Geburt für einige Wochen 
einen somatosensorischen Zeitvorsprung benötigt. 
Ohne sofortige sensomotorische Herausforderun- 
gen gewinnt der junge Säugling Zeit, sich in einer 
ganz anderen sensorischen Welt einzuleben und 
zurechtzufinden. Er muss lernen, die Atmung 
selbst zu steuern, die Nahrungsaufnahme zu über- 
nehmen und er muss sich an einen ganz anderen 
Tag-Nacht-Rhythmus von Ruhe- und Aktivitäts- 
phasen adaptieren. Nicht von ungefähr weicht im 
Verlauf des 2. und 3. Lebensmonats der oft abwe- 
send wirkende Gesichtsausdruck und der kaum fo- 
kussierende Blick eines Babys nun einem deutlich 
erkennbaren Willen, ab jetzt für Kommunikation 
und Bewegung offen zu sein: Eigene sensomotori- 
sche Aktivitäten werden deutlich und ein eigenes 
Bemühen um Kommunikation und „Dialog“. Nicht 
verschwiegen werden soll, dass einige Kinder eine 
sensomotorische und kommunikative „Ruhepau- 
se“ offenbar nicht benötigen. Sie sind vom 1. Tag 
ihres Lebens an motorisch lebhaft und visuell- 
kommunikativ erstaunlich aktiv. 

Bis spätestens zum 18. Lebensmonat haben alle 
sich normal entwickelnden Kinder dieser Welt die 
Fähigkeit erlernt, aufrecht und ohne Hilfen zur Si- 
cherung des Gleichgewichtes gehen zu können. 
Manche sehr viel früher schon, manche deutlich 
später. 

Wir haben für unsere entwicklungsneurologi- 
sche Arbeit - und um unsere wissenschaftlichen 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


Ergebnisse mit denen aus der Züricher Studie ver- 
gleichen zu können - die Systematik von Largo et 
al. [52] übernommen (mit Ausnahme des freien 
Sitzens, das in der Züricher Studie nicht berück- 
sichtigt wurde). Folgende motorischen Items wur- 
den protokolliert: 

° Drehen von Rückenlage in die Bauchlage, 

e Drehen von Bauchlage in die Rückenlage, 

° freies, sicheres Sitzen, 

° vom Liegen zum Sitzen, 

e Kriechen, Robben, Rollen, 

e Krabbeln, 

e Hochziehen zum Stehen, 

e Stehen mit Festhalten, 

e Gehen mit Festhalten, 

« freies, sicheres Gehen. 


Die Reihenfolge dieser Entwicklungsschritte liegt 
jedoch nicht fest, ihre Abfolge kann nicht voraus- 
gesagt werden, sie ist individuell höchst variant 
[63]. In » Tab. 4.1 sind die Ergebnisse der Züricher 
und Tübinger Studie zusammengestellt. 

Die Unterschiede in den Perzentilenverteilungen 
der beiden normativen Populationen sind nur ge- 
ring. Werden dagegen die individuellen Verläufe 
der motorischen Entwicklung (Tübinger Populati- 
on) untersucht, ergibt sich ein ganz anderes Bild: 
Jedes Kind durchläuft seine eigene motorische Ent- 
wicklung, vergleichbar mit der Entwicklung des 


Greifens in » Abb. 1.1. In der » Abb. 4.8 sind die ge- 
fundenen, unterschiedlichen Entwicklungsalterna- 
tiven zusammenfassend dargestellt. Zu weiteren 
Informationen zur motorischen Entwicklung sei 
auf die Arbeiten von Michaelis [63] und Largo [53] 
verwiesen. 

Die individuellen motorischen Entwicklungspfa- 
de werden u.a. durch klimatische, familiäre und 
traditionelle Gegebenheiten, in denen ein Kind 
aufwächst, bestimmt. Verschiedene Völker (u.a. 
Asiaten, Indianer, früher auch Europäer) neigten 
und neigen dazu, durch besondere Wickeltech- 
niken und durch Erziehungsmaßnahmen die mo- 
torische Entwicklung in verzögernde Bahnen zu 
lenken. Andere ethnische Gruppen (u.a. in Afrika, 
heute aber auch bei Populationen der westlichen 
Zivilisation) entwickelten Techniken, mit denen 
die Motorik schon von den ersten Lebensmonaten 
an aktivierend beeinflusst wird. 

Keller [48] gibt Details über die motorische Ent- 
wicklung und ihre manipulative Stimulierung, die 
einem anderen kulturellen Kontext (Nso-Bauern 
im Nordwesten von Kamerun) geschuldet sind, 
den Keller als proximale Sozialisationsstrategie 
beschreibt. Proximal bedeutet, dass die Babys sich 
in einem ständigen Körperkontakt befinden, kei- 
neswegs immer mit der Mutter. Motorische Stimu- 
lierung sei der integrale Bestandteil einer pro- 
ximalen Strategie der Nso: Motorische Fähigkeiten 


Tab. 4.1 Zusammenstellung der Ergebnisse der Züricher und der Tübinger Studie. Dargestellt sind die enormen zeitlichen 
Spannbreiten (Range) des erstmaligen Auftretens der einzelnen motorischen Fähigkeiten. Die Spannbreiten signalisieren 
eine hohe individuelle Variabilität der motorischen Entwicklung. Da die Werte der 50. und 90. Perzentile der beiden nor- 
mativen Populationen sich nicht wesentlich unterscheiden, zeigt auch die Züricher Population eine beträchtliche Variabili- 
tät der motorischen Entwicklung. Tübingen: Michaelis et al. [60]. Zürich: Largo et al. [52]. 


Entwicklungsschritte Motorik Range 50. Perzentil (Monate) 90. Perzentil (Monate) 

(Monate) 

Tübingen Tübingen Zürich Tübingen Zürich 
NL BL 2,8-9,0 Sm 5,0 77 6,2 
BL RL 2,8-8,8 519 6,0 dl 8,8 
Freies Sitzen 5,0-11,5 762, - 8,6 - 
Liegen > Sitzen 5,0-11,5 8,3 Sl 10,6 11,8 
Kriechen/Robben 4,5-10,5 15 0 9,5 87 
Krabbeln 5,5-14,0 8,5 8,3 10,5 10,4 
Hochziehen > Stehen 5,5-14,5 8,5 8,5 10,5 1063 
Stehen mit Festhalten 5,5-11,5 8,5 8,4 1,8 9,8 
Gehen mit Festhalten 6,5-14,5 9,8 9,5 an 117 
Freies Gehen 10,8-15,5 12,0 20 14,3 15,6 


RL=Rückenlage; BL=Bauchlage. 
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4.2 Entwicklungspfade 


Abb.4.7 Eigenes Übungsprogramm. Hochklettern und wieder zurück auf den Boden. 


werden bewusst geübt, was einem Training der 
physischen Autonomie gleichkomme, die Vertika- 
lisierung werde schon sehr früh eingeleitet. Der 
westliche Prototyp sei dagegen eine distale Sozia- 
lisationsstrategie. Sie sei charakterisiert durch 
eine exklusive dyadische Interaktion, die, von An- 
fang an, das Baby samt seinen Bedürfnissen als In- 
dividuum akzeptiere, eine frühe Vertikalisierung 
daher auch eher vermeide. Das Ziel sei eine frühe 
psychische Autonomie. Das Ergebnis der proxima- 
len Strategie bei den Nso ist: Mit 3 Monaten kön- 
nen Babys bereits frei und ohne Unterstützung sit- 
zen, das freie Gehen haben alle Kinder zwischen 
dem 9. und 12. Lebensmonat erlernt. 

Die wichtigste Vorbedingung für die späteren 
Aufrichtefunktionen und das freie Gehen ist die 
Stabilisiertung einer sicheren Kopf- und 
Rumpfkontrolle. Kinder, die primär die Bauchlage 
bevorzugen, nehmen häufig einen anderen Ent- 
wicklungsweg als primäre Rückenlieger. Jedoch 
können Bauchlieger hinüberwechseln in den Ent- 
wicklungsgang der Rückenlieger und umgekehrt 
(» Abb. 4.8). Der Vierfüßlerstand und die Krabbel- 
phase sind keine essenziellen Durchgangsstadien 
für die Entwicklung der Körpermotorik. Bei etwa 
10-15% aller sich normal entwickelnden Kinder 
unseres und des Züricher Einzugsbereiches wird 
dieses Stadium nicht absolviert - ohne Folgen für 
die Qualität der weiteren motorischen, geschweige 
denn der geistigen oder sprachlichen Entwicklung, 
damit in Kauf zu nehmen. Freies Sitzen kann paral- 
lel zum Hochziehen in den Stand oder erst nach 


Abb.4.8 Variante, normale Verläufe der motorischen 
Entwicklung vom Liegen in Bauch- oder Rückenlage 
bis zum freien Gehen. Die blauen Pfeile weisen auf die 
häufigen, die grauen auf die weniger häufigen Ent- 
wicklungsverläufe. 


dem Erreichen des Stehens mit Festhalten erlernt 
werden. Es gibt Kinder, die über eine gewisse Zeit 
Krabbeln und freies Gehen nebeneinander her zur 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


Abb.4.9 Auf dem Weg zur eigenen Mobilität. 


Fortbewegung einsetzen, auch wenn sie nicht das 
Krabbeln als Teil ihres Entwicklungspfades durch- 
laufen haben (» Abb. 4.9). 

Hat das Kind das Endziel seiner motorischen 
Entwicklung, das freie Gehen, erreicht, bestimmen 
nahezu ausschließlich umweltbedingte Anforde- 
rungen die weitere motorische Entwicklung. Ab 
dann werden motorische Fertigkeiten erworben. 
Genetisch ist festgelegt, ob ein Kind über eine ge- 
ringere oder eine stärkere motorische Begabung in 
bestimmten Teilbereichen der Motorik verfügt. Ein 
übergeordnetes, genetisch vorgegebenes Entwick- 
lungsziel der Motorik existiert jedoch nicht mehr. 
Motorische Koordinationsfähigkeit und die Gleich- 
gewichtskontrolle werden im Laufe der folgenden 
Jahre weiter verfeinert und optimiert. Damit wird 
auch die Frage, wie nach dem 2. Lebensjahr Moto- 
rik getestet werden soll, nicht ausschließlich zu 
einer Frage der motorischen Weiterentwicklung, 
sondern zu einer Frage, welche Forderungen die 
Umwelt und die Zivilisation, in der ein Kind lebt, 
an die motorischen Fertigkeiten stellt. Während es 
in unserem Kulturkreis sinnvoll ist, die Fertigkeit 
zu testen, Treppen zu bewältigen, war es, um ein 
Beispiel zu nennen, für Kinder der Prärieindianer 
wichtig, früh und sicher Reiten zu lernen. Kinder 
der Amazonas-Indianer sind dagegen schon früh 
fähig, in einem kippeligen Boot stehend, mit Pfeil 
und Bogen nach Fischen zu zielen. Kinder einer Ar- 
tistenfamilie werden motorische Fähigkeiten er- 
werben - Seiltanzen, Voltigieren -, die sie für ihre 


Leistungen benötigen. Jedoch wird nicht jedes Ar- 
tistenkind auch eine besondere Begabung zu eben 
diesen motorischen Fähigkeiten besitzen. Zu un- 
terscheiden sind daher motorische Fertigkeiten, 
die in einer bestimmten Kultur beherrscht werden 
müssen, weil sie gebraucht werden (Fahrrad fah- 
ren, Treppen begehen, Schwimmen), und motori- 
sche Fertigkeiten, die eine motorische Begabung 
für einen bestimmten Beruf voraussetzen, in dem 
Spitzenleistungen erwartet werden. 


Auffälligkeiten der motorischen 
Entwicklung 


Die Auffälligkeiten der motorischen Entwicklung 
sind bereits in Kap. 3.4 alle beschrieben worden - 
auch, wie sie dokumentiert werden können. Sie 
seien hier kurz noch einmal zusammengestellt: 

+ Einmal sind es auffällige neurologische Befunde, 
wie muskuläre Hypotonien und Hypertonien mit 
oder ohne auffällige Reflexbefunde (neuromus- 
kuläre, neurometabolische, neurodegenerative 
Erkrankungen, spastische, dyskinetische atakti- 
sche Zerebralparesen, Syndrom-Erkrankungen). 
Sie lassen sich alle mit dem ICD-10 erfassen. Eine 
das Befundbild begründende Diagnostik ist na- 
hezu immer notwendig, wenn nicht transitori- 
sche neurologische Befunde wahrscheinlich sind. 
Weiterhin können die Befunde auf eine ins- 
gesamt retardierte Entwicklung hinweisen, de- 
ren Ursache gesucht werden muss. Dabei sollte 
auch an die Symptomatik einer frühen Lernstö- 
rung (s. Kap. 5) gedacht werden. Auf die moto- 
risch-neurologischen Befunde der sog. motorisch 
ungeschickten Kinder (im englischen Sprach- 
bereich Clumsy Children oder Developmental 
Coordination Disorder genannt) und deren mög- 
lichen Ursachen wurde ebenfalls bereits einge- 
gangen (s. Kap. 3.4). Sie lassen sich mit dem ICD- 
10, F82 (umschriebene Entwicklungsstörungen 
der motorischen Funktionen) erfassen. Als Aus- 
schlusskriterium gilt ein IQ< 70. 


Die motorische Entwicklung verläuft in der Regel 
in einer engen Koordination mit anderen Entwick- 
lungspfaden. Trotzdem sei an dieser Stelle daran 
erinnert, dass Entwicklungspfade aus evolutions- 
biologischen Gründen auch eine eigene, nahezu 
unabhängige Dynamik besitzen, die das Überleben 
sichert. Menschen, deren motorische Entwicklung 
und deren Motorik u.a. durch Zerebralparesen, 
Dysmelien, angeborene Fehlbildungen, frühe Un- 
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fälle, schwer beeinträchtigt ist, nutzen oft andere, 
nicht betroffene Entwicklungspfade zu ihrer Le- 
benssicherung. Als Beispiel sei auf eine jahrhun- 
dertalte Berühmtheit hingewiesen, auf Hermann 
den Lahmen, geb. 1013. Von Geburt an gelähmt 
und sprachlich erheblich beeinträchtigt, lebte er, 
adelig geboren, als Mönch in einem Kloster auf der 
Insel Reichenau im Bodensee. Er war trotz aller Be- 
einträchtigungen so hochbegabt, dass er alle Män- 
ner seines Jahrhunderts an Wissen, Weisheit und 
im sprachlichen Argumentieren weit übertroffen 
habe [37], [61]. Bisher gibt es kaum verlässliche 
Untersuchungen, die nachweisen, dass z.B. eine 
auffällige Sprachentwicklung oder die kognitive 
Entwicklung durch eine motorische Therapie we- 
sentlich gefördert werden könne. Andererseits 
käme niemand auf die Idee, die motorische Ent- 
wicklung mit einem Sprachförderprogramm oder 
mit einem kognitiven Training „in Bewegung“ 
bringen zu wollen (s.a. Kap. 5.2). 


Motorik-Tests 


Für Kinder bis zum 6. Lebensjahr existieren kaum 

Tests zur Beurteilung der Körpermotorik und der 

Feinmotorik der Finger und Hände. Es sind dies 

e der Motorik-Test für 4- bis 6-jährige Kinder 
(MOT4-6) und 

e die Movement Assessment Battery for Children 
(M-ABC), 1. Altersstufe 4-6 Jahre. 


In Kap. 3.3 wurde bereits die Untersuchung von 
Touwen und der Züricher Neuromotorik-Test vor- 
gestellt. Auf Entwicklungstests, die u.a. auch die 
motorische Entwicklung erfassen, wird in Kap. 4.3 
eingegangen werden. 


4.2.2 Entwicklungspfad Hand- 
Finger-Motorik 


Mit dem Begriff „Handmotorik-Fingermotorik“ 
werden die Fähigkeiten des Greifens und des Agie- 
rens der Hände und Finger, meist unter visueller 
Kontrolle, beschrieben. Eine zusammenfassende 
Darstellung ist bei Newell und McDonald [73] zu 
finden. Der Begriff Hand-Finger-Motorik ent- 
spricht in etwa dem Terminus „Feinmotorik“, 
schließt jedoch weder malerische oder zeichneri- 
sche Fähigkeiten des Vorschulkindes ein, noch die 
Fähigkeit, mit Händen und Fingern kompliziertere 
räumlichere Strukturen mit Bauelementen zu bil- 
den, da hierzu in größerem Umfang kognitive Fä- 


4.2 Entwicklungspfade 


higkeiten notwendig sind. Die von uns klinisch be- 

vorzugte Einteilung der intentionellen Hand-und 

Fingermotorik richtet sich nach dem Schema von 

Touwen [115]: 

e Faustgriff, 

radialer Faustgriff, 

e Scherengriff: Greifen mit gestrecktem Daumen 
und (meist) gestrecktem 2. Finger, 

+ unvollständiger Pinzettengriff: Greifen mit ge- 
beugtem Daumen und gebeugtem 2. Finger, je- 
doch noch nicht mit den Fingerspitzen, 

+ präziser, kompletter Pinzettengriff. 


Der Entwicklungsgang der Handfunktionen läuft 
mit hoher individueller Variabilität, über das Grei- 
fen mit der ganzen Hand (Faustgriff mit ulnarem, 
dann radialem Greifen), vom Scherengriff mit im- 
mer geschickter werdenden Fingerbewegungen 
zum präzisen Pinzettengriff. Wiederum gilt: Die 
Reihenfolge der Entwicklungsschritte liegt nicht 
fest, ihre Abfolge kann nicht vorausgesagt werden, 
sie ist individuell höchst variant (» Abb. 1.1). Im- 
mer noch wird argumentiert, dass gezieltes Grei- 
fen erst mit erloschenem Greifreflex möglich sei. 
Touwen hatte jedoch schon 1971 [114] nachgewie- 
sen, dass der Greifreflex und das gezielte Greifen 
bei ein und demselben Kind für einige Wochen 
oder Monate gleichzeitig aktiviert werden kann. Er 
fand keine strikte zeitliche Trennung des Greifre- 
flexes von der Entwicklung des intentionellen 
Greifens. 

Mit dem Versuch, mit Hand und Finger etwas zu 
greifen, beginnt mit etwa dem 3. Lebensmonat die 
intentionelle, pyramidale Motorik - und eben 
nicht von proximal nach distal, wie immer noch 
referiert wird [27], [20], sondern von distal nach 
proximal. Vielfältige Varianten des Zugreifens und 
Haltens während der Entwicklung des Greifens 
sind von Halverson [36] und von Gesell und 
Thompson [26] beschrieben worden, z.B. 58 Vari- 
anten, mit denen eine kleine Perle gegriffen wer- 
den kann. Auch dies ein erstaunliches, schon da- 
mals nicht beachtetes Beispiel für eine adaptive 
und gegen eine determinierte Entwicklung. Für 
die kinderärztliche Praxis bringen solche Verfeine- 
rungen des Befundes jedoch keinen weiteren diag- 
nostischen Gewinn. 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


Auffälligkeiten in der Entwicklung 
der Feinmotorik der Hände und 
Finger 


Als auffällig ist zu bewerten, wenn ein Kind noch 
nicht die ihm altersgemäßen Greifmuster nutzen 
kann und auf unökonomische, verkrampfte, zu- 
rückgreift oder diese immer noch benutzt. Mit den 
Grenzsteinen der Entwicklung (s. Kap. 4.3) kann 
bestimmt werden, wie lange Kinder eine bestimm- 
te Form des Greifens nutzen, bevor sie zu einer 
ökonomisch günstigeren wechseln. Auffällig sind 
auch ein zu starker oder zu geringer Druck beim 
Schreiben und Malen oder die unpräzise, unsiche- 
re oder überschießende Führung eines Stiftes, wie 
sie bei Kindern mit frühen Lernstörungen (s. Kap. 
5) häufig zu finden sind. Die Feinmotorik der Hän- 
de und Finger ist bei bestimmten, neurologischen 
Erkrankungen typisch verändert. Dazu gehören 
u.a. die spastischen, dyskinetischen und atakti- 
schen Zerebralparesen und andere Krankheiten 
mit ataktischen oder dyskinetischen Komponen- 
ten, sowie das Rett-Syndrom. 


Feinmotorik-Tests 
(S.o. Kap. Motorik-Tests.) 


4.2.3 Entwicklungspfad Sprache 
und Sprechen 


Sprachentwicklung 


Die Sprache in der hoch differenzierten Form, wie 
wir sie heute benutzen, soll erst knapp 
100.000 Jahre alt sein, eine vergleichsweise kurze 
Zeit in der Entwicklung des Menschen. Die neuro- 
biologischen Voraussetzungen entstanden wohl 
mit dem neuronalen Apparat, der für die zuneh- 
mend perfektionierte Feinmotorik notwendig 
wurde (serielle Speicher Kap. 1.6.3), mit einer pa- 
rallel verlaufenden Vergrößerung des Gehirns. Die 
individuelle Sprachentwicklung beginnt um die 
28. SSW. Zu dieser Zeit sind das Gehör und seine 
neuronalen Anteile in ihren Strukturen bereits 
ausgereift und voll funktionsfähig. Kinder kom- 
men daher schon mit auditiven Gedächtnisinhal- 
ten zur Welt, die bereits affektiv über das limbi- 
sche System bewertet wurden. Sie kennen die 
mütterliche Sprache und die emotionale Botschaft 
ihrer Stimme und sie kennen bereits deren Pro- 
sodie. Sie sind fähig, daraus die mütterliche Be- 


findlichkeit abzuleiten (Michaelis 2004 [65]). Die 
Funktion der Spiegelneurone ist in hohem Maße 
an der Sprachentwicklung beteiligt [71]. 


Das 1. Lebenshalbjahr 


+ Rezeptive Sprachentwicklung: In dieser Zeit- 
phase beschreibt eine hoch affektive Dialogsitua- 
tion am präzisesten die Art und die Kommunika- 
tion zwischen Mutter und Kind, jedenfalls in un- 
serer westlichen Kultur. Objektbezogene Lern- 
inhalte werden in dieser Zeit noch nicht vermit- 
telt. Die mütterliche Prosodie (und die derer, die 
sich um einen „Dialog“ mit dem Kind bemühen) 
ist sehr typisch: hohe Stimmlage, überzogene In- 
tonation, lange Pausen zwischen den einzelnen 
Sprechanteilen [77]. Kinder in diesem Alter ver- 
stehen die Prosodie und den Sprachrhythmus, 
die genau ihren sensorischen Verarbeitungsmög- 
lichkeiten entsprechen. Wort- und Satzgrenzen 
werden zunehmend sicherer identifiziert, eben- 
so wie betonte Wörter und Namen. Gleichzeitig 
geht die Omnipotenz verloren, jede Sprache der 
Welt erlernen zu können. 

Expressive Sprachentwicklung: Mund- und Lip- 
penbewegungen der Mutter werden andeu- 
tungsweise und manchmal auch deutlich sicht- 
bar nachgeahmt. Kinder produzieren repetitive, 
kehlige, vokalähnliche Laute [75], ohne dass es 
dabei zu einem Lippen- oder Mundschluss 
kommt. Typisch für dieses Alter ist ein spontaner 
Wechsel von hoch- und niederfrequenten Tonla- 
gen. Am Ende des 1. Lebenshalbjahres erschei- 
nen bereits Ansätze repetitiver silben- und vo- 
kalähnlicher Laute, denen bereits eine kom- 
munikative, dialogische Absicht unterstellt wer- 
den kann. 


Das 2. Lebenshalbjahr 


Der bisher nahezu ausschließlich affektiv geführte 
Dialog wird in der zweiten Hälfte mit einem wis- 
sensvermittelnden linkshemisphärischen Dialog 
verknüpft [78]. Vermittelt werden zuerst und vor 
allem Tätigkeiten, die auf das Kind bezogen sind, 
Namen und Kategorien von einzelnen Objekten 
aus der unmittelbaren Umgebung des Kindes. Da- 
bei versuchen Mütter, mit ihrem Finger die Auf- 
merksamkeit des Kindes zu lenken (Pointing) [12]. 
+ Rezeptive Sprachentwicklung: Die mütterlichen 
verbalen und nonverbalen Angebote und Hin- 
weise werden zunehmend besser verstanden. 
Das Verstehen kleiner Sätze gelingt mit einer - 
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Mutter und Kind unbewussten - Verwendung 
grammatikalischer Regeln: Subjekt (Wer tut 
was?), Verb (Was tun sie?), Adjektiv (Wie wird 
etwas getan?). Wortbetonungen, Wortabgren- 
zungen und deren Bedeutungen, wenn sie das 
kindliche Umfeld ansprechen, werde damit prä- 
ziser vermittelt. Das Sprachverstehen ist jedoch 
noch ausschließlich an die Situation hier und 
jetzt gebunden. Unübersehbar freut sich ein Kind 
über stark rhythmisiertes, strukturiertes Spre- 
chen (Kinderreime, begleitende stärkere Körper- 
bewegungen). Von Zollinger [120] ist eine beson- 
ders typische Form des Dialogs in diesem Alter 
beschrieben worden: der trianguläre Blickkon- 
takt. Die Mutter schaut einen Gegenstand, ein 
Spielzeug, an, dann ihr Kind, dann wieder das 
Spielzeug. Sie fordert damit ihr Kind auf, seinen 
Blick ebenfalls dem zuzuwenden, von dem sie 
wünscht, dass auch ihr Kind daran Interesse fin- 
det. Oft wird mit dem Zeigefinger die Triangulie- 
rung verstärkt. Das Kind muss die Absicht der 
Mutter verstanden haben, wenn die Triangulie- 
rung gelingen soll. Nach kurzer Zeit, wohl auch 
mithilfe der Imitation (Spiegelneurone), wendet 
das Kind die gleiche Triangulierung an, um die 
Mutter auf ein interessantes Spielzeug, Tier, Ob- 
jekt oder Geschehen aufmerksam zu machen. 
Die Triangulierung bildet das Dreieck Mutter > 
Gegenstand — Kind oder, wie Zollinger die Situa- 
tion beschreibt, Ich + Du — Gegenstand. 
Expressive Sprachentwicklung: Die Sprachpro- 
duktion ist nun ausgiebig, lebhaft, variabel, dia- 
logisch, aber auch monologisch. Sprachliche Aus- 
drucksphänomene können sehr individuell zeit- 
lich unterschiedlich, oder auch mit anderen 
Lautäußerungen parallel laufend, verwendet 
werden. Silbenketten mit a- und a-ähnlichen Vo- 
kalen erscheinen, wie „da-da-da-da“ oder „ba- 
ba-ba-ba“. Sie werden in unterschiedlichen pro- 
sodischen Mustern, als würden sie ausprobiert, 
vokalisiert. Silbenketten, weil erstmals bewusst 
artikuliert, sind nach Papoucek [78] der Einstieg 
in die weitere Sprachentwicklung. Parallel dazu, 
oder etwas später, geschieht ein weiterer be- 
deutsamer Schritt: Die Silbenverdopplungen, 
ebenfalls mit a-Lauten, ersetzen die Silbenketten. 
Das Besondere an ihnen ist die erstmalige 
sprachliche Verbindung mit einer bestimmten 
symbolischen Bedeutung. Oder anders aus- 
gedrückt: es ist eine zentrale, sprachliche Reprä- 
sentation für eine Lautbedeutung im Gedächtnis 
entstanden: Ma-ma, Pa-pa, nam-nam, Wau-wau. 


4.2 Entwicklungspfade 


Das 3. und 4. Lebenshalbjahr 


+ Rezeptive Sprachentwicklung: Zunehmend 
werden nun auch zunächst kürzere, dann aber 
auch längere, nicht situationsgebundene Mittei- 
lungen verstanden, z.B. dass nach dem Mittag- 
schlaf ein Spaziergang zu dem See mit Enten auf 
dem Programm stehe (oder ein Einkauf oder der 
Besuch bei einem bekannten Kind). 

Expressive Sprachentwicklung: In diesem Zeit- 
abschnitt, und oft auch schon deutlich früher, ist 
die sprachliche Entwicklung durch eine Vielfalt 
sprachlicher Phänomene charakterisiert, die z. T. 
von der Sprachwissenschaft und der Linguistik 
bisher kaum wahrgenommen wurden, in der 
Sprachentwicklung von Kindern jedoch häufig 
zu hören sind. Sie seien im Folgenden nur kurz 
aufgegriffen (mehr Informationen zu diesem 
Zeitabschnitt der sprachlichen Entwicklung und 
weiterführende Literatur bei: Michaelis und Sza- 
gum, [67], [108]). Zu betonen ist, dass den ein- 
zelnen sprachlichen Phänomenen, die von Kin- 
dern meist parallel genutzt werden, eine über- 
raschend große individuelle und zeitliche Varia- 
bilität eigen ist (» Abb. 4.10 und » Tab. 4.2). Die 
Reihung der einzelnen Sprachphänomene im fol- 
genden Text sagt also nichts über deren indivi- 
duelles zeitliches Auftreten aus. 

Symbolsprache: Eine bestimmte Lautkombinati- 
on wird nur auf eine individuelle Person, auf ein 
Objekt, ein Tier angewendet. Lautkombinationen 
symbolisieren. Sie sind als Repräsentationen ge- 
speichert. Die Symbolsprache ist ein transitori- 
sches sprachliches Phänomen, zwischen der Sil- 
benverdopplung und der 1-Wort-Sprache. Bei- 
spiele: nam-nam für essen (wollen), Wau-wau 
für einen Hund - aber auch zeitweise für alles, 
was 4 Beine hat, bis genauere Zuordnungen und 
Kategorisierungen möglich werden - oder 
„Nucki“ für die Flasche. 

Pseudosprache: Dieses unüberhörbare sprach- 
liche transitorische Phänomen ist in der sprach- 
wissenschaftlichen Literatur bisher kaum wahr- 
genommen oder beschrieben worden. Pseudo- 
sprache wird charakterisiert durch eine, für Er- 
wachsenen deutlich wahrnehmbare, sprachliche 
und prosodische Struktur, mit scheinbaren Ne- 
ben- und Fragesätzen. Sie wirkt wie eine Fremd- 
sprache, die nicht zu verstehen ist. Kinder schei- 
nen sie jedoch zu verstehen. Zwillinge - oder 
überhaupt Kinder untereinander - unterhalten 
sich offenbar prächtig in ihr. Am Telefon, imitie- 
rend oder im wirklichen Gespräch mit Personen, 
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— Vokallaute 
—- Lautieren 
—0— Silbenkette 


100 Ei 
90 Pa 


—a— Silbenverdoppelung 
—%- Pseudosprache 


—— Symbolsprache 
—*— Mamaj/Papa gezielt 


—=— 1-Wort-Sprache 
—%- 2-Wort-Sprache 


‚ 0,5 ‚ 
1,5 3,5 555 1:5 9,5 11,5 13,5 15,5 17,5 19,5 21,5 23,5 
Monate 


Abb.4.10 Sprachentwicklung bei 44 sich unauffällig entwickelnder Kinder, in kumulierender Perzentilenverteilung, 
von den ersten Lautäußerungen bis zur 2-Wort-Sprache (Mania 2000). 


Tab. 4.2 Perzentilenverteilungen der Sprachentwicklung von 44 sich unauffällig entwickelnder Kinder [59]. Die Zahlen 
sind Monatsangaben: Sie geben an, in welchem Alter (in Monaten) bestimmte Fähigkeiten der Sprachentwicklung er- 
reicht wurden. So hatten 50% der Kinder mit 8 Monaten Silbenverdopplungen artikuliert, 100% der Kinder mit 11,5 Mo- 


naten. 


Sprachentwicklung 10. Perzentil 
Vokallaute 1 

Lautierten 35 
Silbenketten 5 
Silbenverdopplungen 6 
Pseudosprache 8,5 
Symbolsprache 95 

„Mama“, „Papa“ gezielt 11 
1-Wort-Sprache 10,5 
2-Wort-Sprache 15,5 


z.B. mit den Großeltern, wird oft zur Pseudo- 
sprache gewechselt. Untersuchungen zu der 
Pseudosprache existieren meines Wissens nicht. 
Manche Kinder benutzen sie nie, andere nur für 
wenige Tage, wieder andere Kinder über Wo- 
chen und viele Monate. Es scheint, dass die Pseu- 
dosprache häufiger genutzt wird von Kindern, 
deren Eltern bewusst auf eine „Babysprache“ 
verzichten, um ihrem Kind von Anfang an eine 
„normale“ Sprache zu bieten. Die Funktion der 
Spiegelneurone legt als Erklärung für die Pseu- 
dosprache nahe, anzunehmen, dass Kinder ver- 


50. Perzentil ‚90. Perzentil 100. Perzentil 

2 2,5 4 

45 55 6,5 

6 753 9,5 

8 9,5 11,5 

10,5 15 17,5 

12 19 19 

12 14,5 19,5 

13,5 16,5 19,5 

20,5 23 26 


suchen, die Erwachsenensprache mit ihr nach- 
zuahmen. 

e 1-Wort-Sprache: Der Beginn der 1-Wort-Spra- 
che ist auch der endgültige Einstieg in die Ziel- 
oder Muttersprache. Von der Prosodie und der 
Silbenbetonung sind dazu schon ab der Silben- 
verdopplung die Weichen gestellt worden. Die 
einzelnen Wörter können daher schon mit der 
richtigen Betonung und im adäquaten Rhythmus 
gesprochen werden. Die ersten korrekt gespro- 
chenen Worte sind nach Grimm [30]: Mama, 
Papa, nein, Hund, Ball, Danke. Kinder verwenden 
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jedoch auch noch einen anderen Sprachtyp, den 
ich die „aktionale 1-Wort-Sprache“ nennen 
möchte, da mit ihr auch Handlungsabsichten 
und Tätigkeiten sprachlich ausgedrückt werden 
können. Beispiele: ham (haben wollen), nug (ge- 
nug), weg (wegmachen, weggehen, wegneh- 
men), nei (hineintun, hinlegen), naus (hinaus, 
weg). Nach Grimm sollten am Ende des 2. Le- 
bensjahres Kinder über 50 Wörter verfügen kön- 
nen; wenn nicht, bestehe die deutliche Gefahr 
einer Sprachentwicklungsverzögerung. 
2-Wort-Sprache: Nomen, Substantive, Verben 
werden ohne grammatikalische Verknüpfungen 
zu 2-Wort-Sätzen zusammengefügt. Eine solche 
verbale Strategie nennen Butzkamm und Butz- 
kamm [12] Protosprache. Mit ihr öffnen sich be- 
reits sehr effektive verbale Kommunikations- 
möglichkeiten. Beispiele: Heia nein (nicht müde, 
nicht ins Bett!), Mama ahm (nimm mich auf den 
Arm), Papa Auto (Der Papa kommt mit dem Au- 
to; oder: Das ist Papas Auto; oder: Wann kommt 
der Papa mit seinem Auto?). Die 2-Wort-Sprache 
ist eine Sprache der Gegenwart, der Wünsche, 
Aktivitäten, Befindlichkeiten hier, jetzt und für 
den Augenblick. 


3.-5. Lebensjahr 


+ Rezeptive Sprachentwicklung: Ab etwa dem 
Ende des 2. Lebensjahres verstehen Kinder be- 
reits kleine Geschichten und Handlungsabfolgen, 
besonders wenn sie ihnen in einem altersent- 
sprechenden Kinderbuch gezeigt oder vorgele- 
sen werden. Bilder unterstützen dabei oft das 
Verstehen. Ab etwa dem Beginn des 4. Lebens- 
jahres werden grammatikalische Strukturen 
zwar noch nicht „verstanden“, aber doch intuitiv 
richtig erfasst und gedeutet: Vergangenheits- 
und Zukunftsaussagen, Pluralbedeutungen, Prä- 
positionen und Adjektive. 

3- und Mehr-Wort-Sprache: Sie bedeutet eine 
ganz wesentliche Erweiterung der Sprach- und 
Ausdrucksmöglichkeiten. Genutzt werden nun 
Hilfsverben, Präpositionen, Pronomina, Adjekti- 
ve und adverbiale Bestimmungen. Sich selbst be- 
zeichnet ein Kind in dieser Sprachentwicklungs- 
phase noch oft mit seinem eigenen Namen, man- 
che jedoch bereits mit der Ich-Form. Beispiele: 
„Andi kann das schon“, „Das Polizeiauto gehört 
aber mir.“ Sind etwa 50 echte Worte gelernt, ge- 
winnt die Aneignung neuer Worte an Tempo. 
Täglich kommen etwa 2-3 aktive neue Worte 


4.2 Entwicklungspfade 


hinzu. Um das Ende des 2. Lebensjahres befinden 

sich noch viele Kinder in einem akuten, hoch- 

varianten Stadium des Spracherwerbs, das noch 
kaum Rückschlüsse auf eine bedrohte Sprachent- 
wicklung erlaubt, wenn nicht schon offensicht- 
liche Symptome einer Sprachentwicklungsstö- 

rung bestehen. Statt im Schnitt 50 Worte als Li- 

mit in diesem Alter vorauszusetzen, ist zunächst 

die Variationsbreite zur Kenntnis zu nehmen: Sie 
hat eine Spannweite von etwa 20-400 aktive 

Wörter [7] - was in etwa den eigenen entwick- 

lungsneurologischen Erfahrungen entspricht. 

Grammatikalische Strategien: Kinder nähern 

sich sehr individuell der Sprach- und Gramma- 

tikentwicklung. Schon das genaue, phänomeno- 
logische Beobachten der Sprachentwicklung 
zeigt, dass jedes Kind seine eigenen Strategien, 
vor allem beim Erlernen der Grammatik, ent- 
wickelt. Diese folgen keinem deterministisch ge- 
steuerten Muster, wie immer noch - und selbst 
bei wissenschaftlichen Untersuchungen gerade 
der Sprachentwicklung - unterstellt wird. Phä- 
nomenologisches Betrachten der Vielfältigkeit 
der Sprachentwicklung lehrt, dass hier vor allem 

Lernprozesse wirksam werden, die kaum von 

einem deterministischen, angelegten Lernpro- 

gramm geleistet werden können. Bei dem Er- 
werb der deutschen Sprache ist zu lernen: 

o Nomina besitzen oft ein nicht voraussagbares 
Geschlecht und Pluralformen. Sie werden da- 
rüber hinaus durch Deklination verändert und 
mit ihnen auch die Artikel (der, die, das). 

o Verben werden durch die persönlichen Für- 
wörter und durch die Vergangenheitsformen 
verändert und das gleich auf 4-fache Weise: 
Trennung der Verbteile, Änderung der Stamm- 
vokale (fahren, fuhr), Anhängen eines T (fra- 
gen, gefragt), durch Präfixe (heben, gehoben). 

o Adjektive werden mit den Nomina dekliniert. 

o Pronomina (persönliche Fürwörter) zu lernen 
ist, aus kognitiven Gründen, besonders schwie- 
rig für Kinder [64]. 

Kinder lassen sich hierdurch nicht vom Sprechen 

abhalten. Sie folgen auch keinem inneren Pro- 

gramm. Sie probieren schlicht Möglichkeiten 
aus, nach dem Prinzip des Versuchs und Irrtums. 

Irrtümer werden über das Hören normaler Spra- 

che unbewusst und selbstständig korrigiert: Ein 

sehr wirksames Prinzip des korrekten Sprach- 
erwerbs! Einige Beispiele sollen die Strategien 
verständlich machen. 
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o Direkte Imitationsstrategien (Spiegelneurone) 
nach Vorbildern: Eine Tochter sagt zu ihrem 
Vater „Du kleiner süßer Käfer“, zu ihrer Puppe, 
die sie gerade wickelt, „Ist die Windel schon 
wieder voll? Das ist aber eine Sauerei!“ 

o Zeitliche und logische Abfolge: „Ich habe heu- 
te Nudeln mit ohne Ketchup gegesst“. „Ich gehe 
jetzt heute gestern im Garten spielen“. 

o Possessivpronomen: „Das sind der Mami sei- 
ne Schuhe“. Ein Dialog. Sohn: „Das ist mein 
Feuerwehrauto.“ Vater: „Ja, das ist dein Auto.“ 
Kind, empört: „Nein, das ist mein Auto.“ Vater, 
nach einigem Hin und Her, begreift schließlich 
und sagt (sich dabei regelrecht überwindend): 
„Ja doch, es ist mein Auto“ - woraufhin der 
Sohn sofort, als sei nichts gewesen, weiter- 
spielt. 

o Phonematische Annäherungsstrategien (Imi- 
tation, Spiegelneurone): Pagagei (Papagei), 
Paulquappe, probstem (trotzdem), Mammala- 
de (Marmelade), Lappwaschen (Waschlappen), 
momal (nochmal), Vamamille-Eis. 

o Artikel: „Der Papi und der Mami sind wegge- 
geht.“ „Die Bobby-Car und die Dreirad müssen 
hierbleiben.“ Nach Butzkamm und Butzkamm 
[12] benutzen gewitzte Kinder statt eines be- 
stimmten (und möglicherweise falschen) Arti- 
kel transitorisch einfach den Ausdruck „de“. 

o Verbstrukturen: „Ich habe schon ganz viel ge- 
gesst.“ „Cara hat mir gehelft“, Pause, dann eige- 
ne Korrektur: „Cara hat mir gehelfen“. 

o Präpositionen: „Meine Großmama wohnt bei 
Afrika.“ „In den Ferien gehen wir in Italien.“ 


4. und 5. Lebensjahr 


Vergangenes, Zukünftiges, Qualitäten, Gefühle, Ge- 
schehnisse können zunehmend präziser aus- 
gedrückt werden, mit zunehmend korrekterem 
Gebrauch der grammatikalischen Regeln. Gescheh- 
nisse werden gegen Ende der Vorschulzeit in zeit- 
licher und logischer Reihenfolge korrekt berichtet. 
Nach Butzkamm und Butzkamm [12] verfügen 
deutsche Kinder bei Schuleintritt über etwa 5000 
aktive und über etwa 25000 passive Worte. Die 
Grammatik ist in diesem Alter korrekt, wenn auch 
noch wenig variationsreich strukturiert. Ein voll 
automatisiertes, mit hoher Geschwindigkeit ablau- 
fendes Sprachverstehen wird erst etwa um das 9. 
Lebensjahr erreicht. 


Auffälligkeiten in der Sprach- 
entwicklung 


Bis zur Entwicklung der Silbenreihungen und Sil- 
benverdopplung ist das zeitliche Auftreten be- 
stimmter Lautäußerungen für die weitere Sprach- 
entwicklung noch wenig relevant [91]. Versuche, 
die Sprachentwicklung aus dem Schreien abzulei- 
ten und damit schon in den ersten Monaten Stö- 
rungen der Sprachentwicklung nachzuweisen, 
sind noch nicht in die Praxis zu übertragen [116] - 
wobei nicht immer klar definiert ist, ob vom 
Schreien eines Säuglings oder von einer Lautpro- 
duktion gesprochen wird. Diese Unterscheidung 
ist jedoch prinzipiell: Biologen deuten das Schrei- 
en eines jungen Säuglings in der evolutionären 
Folge der Kommunikationssysteme, die sich be- 
reits bei Tieren herausgebildet haben, während 
frühe Versuche des Lautierens von ganz anderem 
Charakter und menschspezifisch sind [99]. Aus- 
nahme ist ohne Zweifel das Schreien, das für be- 
stimmte neurologische Erkrankungen typisch ist, 
wie bei dem Cri-du-Chat-Syndrom, oder das auf- 
fällig schwache Schreien von Kindern mit einer 
ausgeprägten muskulären Hypotonie. Bedeut- 
samer im Hinblick auf schwerere Entwicklungs- 
defizite, nicht nur in der Sprachentwicklung, sind: 
+ Im 1. Lebenshalbjahr 

o wenige oder keine affektiv-emotionalen Dia- 
loge, 

o wenig variable, eintönige Prosodie, 

o monotones, wenig erkennbares Schreien, das 
die Bedürfnisse des Kindes signalisieren. 

+ Im 2. Lebenshalbjahr 

o auffällig wenige oder keine kindlichen Mono- 
loge, 

o auffällig wenige oder keine der Muttersprache 
in Rhythmus und Silbenbetonung entspre- 
chenden Silbenketten und Silbenverdopplun- 
gen, 

o verwaschene, eintönige, wenig modulierte Ar- 
tikulation von Silbenverdopplungen und Sil- 
benketten. 

+ Im 3. Lebenshalbjahr 

o keine oder nur rudimentäre Symbol-, 1-Wort- 
oder Pseudosprache, 

o keine „triangulären Blickkontakte“, kein sinn- 
stiftendes Zeigen (Pointing), 

o wenig oder keine Resonanz auf stark rhythmi- 
siertes Ansprechen, auf Kinderreime, auf 
Hand-Finger-Spiele. 
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+ Im 4. Lebenshalbjahr 
o keine oder deutlich eingeschränkte 1- oder 
2-Wort-Sprache, 
° deutliche Auffälligkeiten in der Aussprache, 
der Prosodie, der Silbenbetonung. 
+ Im Vorschulalter 
o nicht altersgemäßer rezeptiver und/oder ex- 
pressiver Wortschatz, 
o Dysgrammatismus (unvollständiger Satzbau), 
o „verdrehte“ Worte und Sätze, 
o richtige, treffende Worte werden nur schwer 
oder nicht gefunden, 
o Aussprachefehler, u. a. Stammeln, Poltern, Stot- 
tern, Sigmatismus. 


Eher unter Vernachlässigung der unterschiedli- 
chen Ursachen von Sprachentwicklungsstörungen 
wurde in den letzten Jahren vor allem die Bedeu- 
tung der Sprachentwicklungsverzögerungen bei 
den sog. Late Talkers (späte Sprecher) kontrovers 
diskutiert. Die Kontroverse konzentriert sich auf 
die Frage, ob spät redende Kinder generell als Risi- 
kogruppe besonders beachtet werden müssen und 
ob ein Teil dieser Kinder bereits schon einer Be- 
handlung bedürfe [105], [109]. Late Talkers sind 
definiert als Kinder, die im Alter von 24 Monaten 
noch keinen aktiven Wortschatz von mindestens 
50 Worten erworben haben und die noch keine 2- 
Wort-Sprache benutzen [93]. Eine solche Definiti- 
on setzt eigentlich voraus, dass ihr die Sprachent- 
wicklungsbefunde einer normativen Population 
zugrunde liegen, die bisher für Deutschland nur 
mit dem FRAKIS (Fragebogen zur Erfassung der 
frühkindlichen Sprachentwicklung; Altersbereich 
18-30 Monate) von Szagun et al. [107] untersucht 
worden ist. Außerdem sollte definiert sein, ob Late 
Talkers eben noch im Normbereich, als „normale 
Spätentwickler“ (90.-100. Perzentile), liegen oder 
doch bereits außerhalb. Wird einfach nur mit der 
Wortzahl von 50 operiert, ohne weitere Einschrän- 
kungen, dann teilen sich die Late Talkers (13%, 
nach Sachse et al. [91]) bis zum 3. Lebensjahr in 3 
etwa gleich große Gruppen auf. Ein Drittel ist un- 
auffällig, ein Drittel zeigt sprachliche Schwächen 
und ein Drittel ist behandlungsbedürftig gewor- 
den, weil definitiv spezifisch sprachentwicklungs- 
gestört [93]. Kinder mit spezifischen Sprachent- 
wicklungsstörungen (SSES) benötigen dringlich 
eine sorgfältige Diagnostik und eine ursachenori- 
entierte Therapie [97]). 

Einigkeit besteht zur Zeit darüber, dass eine ver- 
lässliche Diagnose einer spezifischen Sprachent- 


4.2 Entwicklungspfade 


wicklungsstörung erst gegen Ende des 3. Lebens- 
jahres gestellt werden kann [91], [97]), was nicht 
ausschließt, dass spät sprechende Kinder in ihrer 
Sprachentwicklung bis zum 3. Lebensjahr eng- 
maschiger als es die Vorsorgeuntersuchungen er- 
möglichen, begleitet werden müssen. Eine Hörstö- 
rung muss immer ausgeschlossen werden! Kühn 
und von Suchodoletz [51] berichteten jedoch kürz- 
lich, dass „unauffällige“ Late Talkers, die im Vor- 
schulalter mit ihrer Sprachentwicklung im Norm- 
bereich lagen, später, im Vergleich mit Kindern 
ohne Auffälligkeiten der Sprachentwicklung, doch 
in fast allen Sprachdimensionen signifikant 
schlechter abschnitten als die Vergleichsgruppe. 
Ob diese leichten Sprachschwächen langfristig 
eine Bedeutung haben oder nicht, sei derzeit nicht 
zu beantworten. 

Als weiterführende Literatur zur Sprachentwick- 
lung und zu den Entwicklungsproblemen der 
Sprache sei auf das informative und gleichzeitig 
amüsante Buch von Szagun [108] hingewiesen und 
- zu den Möglichkeiten einer Förderung des 
Spracherwerbs im familiären Umfeld - auf das 
Buch von Tigges-Zuzok [110]. Diagnostische und 
therapeutische Konsequenzen sind praxisbezogen 
bei Schlack [97] zusammengefasst. Auf die Ursa- 
chen der Sprachentwicklungsstörungen wird in 
Kap. 5 im Zusammenhang mit den frühen Lernstö- 
rungen noch einmal eingegangen werden. 

Mit dem ICD-10 lassen sich folgende umschrie- 
bene Entwicklungsstörungen des Sprechens und 
der Sprache dokumentieren: 

+ Artikulationsstörungen F80.0, 
° expressive Sprachstörungen F80.1, 
° rezeptive Sprachstörungen F80.2. 


Nur solche Sprachauffälligkeiten können mit dem 
ICD-10 erfasst werden, die nicht durch eine Intelli- 
genzminderung, nicht durch eine hochgradige 
Hörstörung oder durch ungünstige Umweltbedin- 
gungen und nicht durch tief greifende Entwick- 
lungsstörungen bedingt sind. 


Sprachentwicklungstests 


Nach Sachse [91] existieren bisher keine wirklich 
zuverlässigen Tests zur Sprachentwicklung, mit 
denen die Altersgruppen von 0-5 Jahren erfasst 
werden könnten. An solchen werde gearbeitet. Sie 
werden jedoch, nach unserer Meinung, nur dann 
ihren Zweck erfüllen können, wenn sich damit 
auch die enorme individuelle Variabilität der 
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Sprachentwicklung beurteilen lässt. Dazu sind je- 
doch normative Studien zu der Sprachentwicklung 
unerlässlich. 

e Im 1. Lebensjahr sind es vor allem Elternfragebö- 
gen, die sich ausschließlich auf die expressive 
Sprache beziehen. Am häufigsten verwendet 
wird der ELFRA-1 von Grimm und Doil [31]. 

Im 2. Lebensjahr haben sich der ELFRA-2 [31] so- 
wie der Sprachentwicklungstest SETK-2 [32] be- 
währt. Mit ihm lassen sich Kinder bis zum 35. 
Lebensmonat erfassen. Für den Altersbereich von 
18-30 Monaten kann der FRAKIS von Szagun 
[107] eingesetzt werden. Für das Alter von 21- 
24 Monaten (U7) wurde ein Kurztest (Elternfra- 
gebogen) von v. Suchodoletz und Sachse [106] 
entwickelt, der SBE-2-KT. Er steht im Internet 
zur Verfügung: https://www.kjp.med.uni-muen- 
chen.de/sprachstoerungen/SBE-2-KT.php. 

Für das 3. Lebensjahr soll ein SBE-3-KT in Kürze 
erscheinen. 

Mit dem SETK-3-5 [33] lassen sich Kinder vom 
3. bis zum 5. bzw. 11. Lebensjahr in ihrer Sprach- 
entwicklung testen. 


Übersichten über weitere Testverfahren zur 
Sprachdiagnostik sind von v. Suchodoletz [104] 
und von Daseking und Petermann [15] zusammen- 
gestellt worden. 


4.2.4 Entwicklungspfad kognitive 
Entwicklung 


Intelligenz und individuelle 
Begabungsstrukturen 


Intelligenz und ihre Messung ist ein Produkt unse- 
rer Kultur. Sie definiert und misst die sprachlichen, 
abstrahierenden, argumentierenden Qualitäten für 
die schulische und berufliche Qualifizierung in un- 
serer Gesellschaft. Die Definition unterstellt, dass 
jeder Mensch mit einem bestimmten, festgelegten 
potenziellen Quantum an Intelligenz geboren wird. 
Dieses Quantum lasse sich nur wenig verändern. 
Es kann indessen mit einem Test relativ einfach als 
Intelligenz-Quotienten gemessen werden [24]. Die 
genannten Qualitäten sind, eher naturfern, vor al- 
lem als zentrale Repräsentationen in den Gehirnen 
der Menschen unserer Kultur gespeichert. Viele, 
wenn nicht die meisten, unserer kognitiven Aktivi- 
täten spielen sich daher ausschließlich im Kopf ab. 
Dass diese Kultur, auch wirtschaftlich-lebens- 
sichernd, bisher sehr erfolgreich gewesen ist, be- 


weist die fast schon extreme Adaptationsfähigkeit 
des Homo sapiens sapiens. Die Definition der Intel- 
ligenz unserer Kultur kann und darf jedoch nicht 
auf andere Kulturen übertragen werden. Sie trifft 
nicht die Intelligenz, die den gleichen Homo sa- 
piens sapiens unter anderen ökologischen Lebens- 
bedingungen zu ganz anderen intelligenten Anpas- 
sungsleistungen zwingt. Jungen der Buschmänner 

(San, Kung!) in der Kalahari bekommen im Alter 

von 3 Jahren bereits Pfeil und Bogen, lernen früh 

Jagen und mit hoher Präzision Tierspuren zu lesen, 

auch wenn diese schon einige Tage alt sind. Mäd- 

chen haben früh gelernt über 100 Pflanzen zu un- 
terscheiden und kennen ihren Nutzen [50]. Kinder 
der Yekuana, die an einem Nebenfluss des Orinoko 

(Venezuela) leben, beginnen bereits ab dem 3. Le- 

bensjahr zu schwimmen, zu tauchen und sind ab 

etwa dem 5. Lebensjahr fähig, ein Boot zu steuern 

[56]. Bei einem Stamm, der am Amazonas lebt, ge- 

nügen offenbar 2 Zahlen, 1 und 2, um mit den dor- 

tigen Lebensbedingungen zurechtzukommen, über 

2 ist nur noch „viele“ [19]. Beispiele anderer, na- 

turnaher Intelligenzen ließen sich in beliebiger 

Zahl zitieren. 

Doch auch für unsere Kultur trifft die Definition 
der Intelligenz nicht die phänomenbologische Viel- 
falt unterschiedlicher individueller Intelligenz- 
strukturen. Darauf hat Gardener [24], einer der 
führenden amerikanischen Psychologen, hinge- 
wiesen. Für ihn existieren mehrere Intelligenzen, 
die in mehr oder weniger ausgeprägten relativ un- 
abhängigen Zusammensetzungen die Intelligenz 
eines individuellen Menschen bestimmen. Eine be- 
stehende Stärke oder Schwäche sage noch nichts 
aus über Stärken und Schwächen in anderen kog- 
nitiven Bereichen: Gardener unterscheidet 9 Intel- 
ligenzen (bei Frauen und Männern, bei der folgen- 
den Aufzählung sind beide Geschlechter gemeint): 
+ sprachliche Intelligenz (Dichter, Schriftsteller, 

Sprachwissenschaftler), 

e logisch-mathematische Intelligenz (Mathemati- 
ker, Philosophen, Naturwissenschaftler, Musi- 
ker), 

e musikalische Intelligenz (Musiker, Komponisten, 
Dirigenten, Musikkritiker), 

+ räumliche Intelligenz (Architekten, Künstler, 
Bildhauer, Seefahrer, Nomaden, Schachspieler), 

+ körperlich-kinästhetische Intelligenz (Tänzer, 
Sportler, Akrobaten, Schauspieler), 

° interpersonelle Intelligenz (die Fähigkeit, die Ge- 
fühle, Stimmungen, Fähigkeiten anderer Men- 
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schen präzise zu verstehen: Psychiater, Politiker, 
Anthropologen), 

* intrapersonelle Intelligenz (die eigenen Fähigkei- 
ten und psychischen Zustände bei sich selbst er- 
fassen zu können: religiöse Führer, Poeten, 
Schriftsteller, Musiker, Maler), 

° naturalistische Intelligenz (Erkennen und Klassi- 
fizieren natürlicher Objekte: Biologen, Naturfor- 
scher, Botaniker), 

+ existenzielle Intelligenz (geistige/religiöse Füh- 
rer, Philosophen, Theologen). 


Das Intelligenzspektrum von Gardener lässt sich 

leicht erweitern: 

+ kreative Intelligenz (Künstler jeglicher Art, 
Handwerker, Kunsthandwerker), 

e farblich-visuelle Intelligenz (Maler, Innenarchi- 
tekten), 

+ sozio-emotionale Intelligenz (Heilberufe, 
Coaching, personenbezogene Berufe). 


Der Streit darüber, ob Intelligenz als eine kompak- 
te Einheit mit einem oder 2 Intelligenztests unter- 
sucht, erfasst und festgelegt werden kann und ob 
die Spuren nach multiplen Intelligenzen weiter 
verfolgt werden sollten, ist weiterhin präsent und 
wird mit Vehemenz geführt [25]. Nach der Theorie 
der selektiven, individuellen Organisation neuro- 
naler Netzwerke von Edelman (Kap. 1.6.2) wäre es 
durchaus denkbar, dass multiple Intelligenzen 
auch ihre eigenen neuronalen Netzwerke aufbau- 
en und auch irgendwo im Gehirn ihre Plätze 
finden müssten, mit all den zusätzlichen Informa- 
tionen, Fertigkeiten und seriellen Speichern die 
individuelle Menschen mit multiplen Intelligenzen 
erworben haben und zu den Aktivitäten ihrer In- 
telligenz benötigen. 

Unabhängig von Gardener [24] hat Largo [90] 
für Kinder ebenfalls unterschiedliche Begabungs- 
bereiche herausgestellt, mit unterschiedlichen Ent- 
wicklungstendenzen während ihrer Schulzeit. Kin- 
der wurden nach folgenden Kriterien in ihrem 
Entwicklungsalter beurteilt: 

e Sprache rezeptiv, 

e Sprache expressiv, 

e Lesen/Schreiben, 

e Sozialverhalten, 

e logisches Denken, 

e Zahlenverständnis, Rechnen, 
+ räumlich-figurale Vorstellung, 
* Motorik/Kinästhetik. 


4.2 Entwicklungspfade 


Bestimmt wurde, welchem Lebensalter der jewei- 
lige Intelligenzparameter entsprach. In den 
>» Abb. 4.11 und » Abb. 4.12 sind die Begabungs- 
strukturen zweier Kinder dargestellt. Aus der 
» Abb. 4.11 lässt sich leicht entnehmen, dass das 
Kind begabt ist, jedoch in seiner Motorik erhebli- 
che Defizite aufweist, aus der » Abb. 4.12, dass 
eine Lese-Rechtschreib-Rechen-Schwäche vorliegt. 

Wer sich an die Evolutionstheorie und an die er- 
weiterte Evolutionstheorie und ihre Aussagen, ab- 
gehandelt in Kap. 1, erinnert, wird nicht darüber 
erstaunt sein, dass auch der Intelligenz ein sehr 
breites individuelles Spektrum eigen ist. Erstaunli- 
cher ist vielmehr, wie wenig diesen Erkenntnissen 
in der Schule und bei Testungen der Intelligenz 
Rechnung getragen wird. 


Frühe kognitive Entwicklung 


Die Darstellung der frühen kognitiven Entwicklung 
folgt der Literatur von Pauen [80], [81], [82], Gos- 
wami [29] und Gopnik et al. [28]. 

Die Suche nach Ursache und Wirkung ist Men- 
schen angeboren, da er schon immer auf Verände- 
rungen und auf Bedrohungen seiner Umwelt mit 
Anpassungsprozessen reagieren musste. Dass er 
dazu auch kognitiv in der Lage war, hat ihn bis 
heute befähigt, zu überleben. Dazu kam die Fähig- 
keit, kognitive Erfahrungen zu abstrahieren und 
im Gehirn als Repräsentationen zu speichern. Auf 
die Änderungen in ihrer Umwelt reagieren Kinder 
ab ihrem ersten Lebenstag prinzipiell in gleicher 
Weise wie Erwachsene. Die Definition der Kogniti- 
on nach Goswami ist daher eine biologisch-öko- 
logische: Die kognitiven Fähigkeiten sind definier- 
bar als Prozesse, Informationen über die Umwelt 
und deren Änderungen zu gewinnen, um damit 
Ursachen und Wirkungen erkennen und verstehen 
zu können. Es sind Prozesse des Lernens, Erin- 
nerns, Schlussfolgerns und des gedanklichen Lö- 
sens von Problemen. 

Kognitive Leistungen setzen Aufmerksamkeit, 
Konzentration und die Funktion der Gedächtnisse 
(s. Kap. 1.7) voraus. Die Untersuchungen zur kog- 
nitiven Entwicklung von 1-Jährigen erfordern aus- 
gesprochen geistreiche, raffinierte, anspruchsvolle 
und aufwendige Methoden, mit denen sich die 
Aufmerksamkeit der Babys gewinnen lässt. Dabei 
werden folgende Methoden genutzt: 

+ Präferenz (Welches Angebot wird vom Kind be- 
vorzugt, ein bekanntes, ein unbekanntes?), 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


Alter/Jahre | 7 8 | 9 110 |11|12|13 |14 |15 Alter]Jahre |6 | 7 8 | 9|10|11|12 13 |14 
Sprache Sprache 

rezeptiv u rezeptiv u 

Sprache Sprache u 

expressiv zZ expressiv 

Lesen Lesen 

Schreiben a Schreiben m 

Sozial- Sozial- 

verhalten verhalten | 

logisches logisches = 

Denken Denken 

Zahlen- Zahlen- 

verständnis verständnis 

Rechnen Rechnen 

räumlich- räumlich- 

figurale [7] figurale & 
Vorstellung Vorstellung 

Motorik/ Motorik/ 

Kinästhetik u Kinästhetik 


Abb.4.11 Kind, 11 */12 Jahre. Die Begabungsstruktur 
zeigt ein in mehreren Entwicklungsbereichen sehr 
begabtes Kind, mit einer motorisch retardierten Ent- 
wicklung oder einer motorischen Lernstörung [90]. 


e Habituation und Dishabituation (Neues: Neugier, 
längeres Fixieren; Bekanntes: Desinteresse), 

e operantes Konditionieren (Kind lernt Verände- 
rungen seiner Umwelt selbst zu manipulieren), 

e Kontrolle der Blickwendungen und des Fixierens 
durch Registrieren der Spiegelbilder auf der Pu- 
pille. 


Auf experimentelle Paradigmen kann in dem vor- 
gegebenen Zusammenhang nicht eingegangen 
werden. Es werden nur Ergebnisse referiert. 

Die Frage nach dem Warum ist die Grundlage 
für begriffliches und logisches Denken, für den 
Aufbau früher Gedächtnisse und für den Drang, 
nach kausalen Hypothesen zu fragen und zu su- 
chen. Kausale Hypothesen bilden Kinder früher für 
Objekte und Ereignisse, später für Tiere, Pflanzen, 
Menschen und für psychische Phänomene (z.B.: 
Warum hat die Mama geweint?). Diese frühe, am 
ersten Lebenstag beginnende Theoriebildung hat 
Pauen [80] das Prinzip des „kausalen Bias“ (Dis- 
position, Tendenz) oder auch CEC-Modell (Causes- 
and-Effects-of-Change-Modell) genannt. Nach 
Pauen soll alleine dieses Prinzip schon ausreichend 
sein, die frühen kognitiven Lernprozesse zu erklä- 


Abb.4.12 Kind, 9 3/2 Jahre. Die Begabungsstruktur 
zeigt ein Kind mit einer Lese-Rechen-Schwäche, mit 
einer isolierten Begabung für räumlich-figurale Vorstel- 
lungen [90]. 


ren. Sie erlauben dem Säugling die Differenzierung 
von Bewegungen. Warum sollte gerade die Beur- 
teilung einer Bewegung für einen Säugling so 
wichtig sein? Bewegungen sind Veränderungen in 
der Umwelt, die Gefahr für Leib und Leben signali- 
sieren können. Die Aufmerksamkeit auf Bewegun- 
gen in der Umwelt ist evolutionär entstanden, sie 
hatte eine lebensbewahrende Relevanz. Die Frage 
aber ist: Bewegt sich ein Lebewesen oder ein Ob- 
jekt? Lebewesen bewegen sich ohne äußere Anstö- 
Re, selbst und weitgehend unberechenbar. Objekte 
müssen dagegen bewegt werden, folgen in ihren 
Bewegungen nach zu erwartenden Regeln, die vo- 
raussagbar sind. Für Lebewesen und ihr Bewe- 
gungsverhalten interessieren sich Babys in Testsi- 
tuationen ganz besonders. 

Zum kausalen Bias gehören die nervenden W- 
Fragen: Warum ist der Himmel blau? Woher weiß 
das Telefon, dass es klingeln muss? Freut sich die 
Biene auch, wenn sie für mich Honig sammelt? 
Das sind keine Fragen, mit denen eine Bindungs- 
person zur Unterhaltung und Kommunikation ge- 
bracht werden soll, wie öfter zu lesen ist. Im Ge- 
genteil, es sind Fragen zu der Suche nach einer 
Theorie, die beobachteten Phänomene oder Ereig- 
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nisse erklären und, eventuell einschätzbar, voraus- 
sagen zu können. Der kausale Bias ist offenbar ent- 
scheidend für die Organisation früher Gedächtnis- 
inhalte und die Grundlage für begriffliches und lo- 
gisches Denken. 

Erster und 2. Lebensmonat: Kinder zeigen be- 
reits in diesem Alter eine deutliche Bevorzugung 
für Gesichter, Farben, Formen und Muster, die im 
Grundgedächtnis (Wiedererkennungsgedächtnis) 
gespeichert werden. Mit den Spiegelneuronen ge- 
lingen kleine Imitationen von Mimik und Finger- 
und Armbewegungen. Berühmt geworden ist die 
Imitation des Zungeherausstreckens (s.a. 
» Abb. 4.3), die auszulösen nicht immer gelingt. 
Doch immer kommt es zu kleinen Bewegungen 
der Lippen und der Zunge. 

Die ersten intermodalen Verbindungen werden 
geknüpft: Die Sprache der Mutter ist dem Kind be- 
reits bekannt. Nun wird sie mit dem Geruch der 
Mutter und mit dem Geruch ihrer Milch und mit 
ihrer taktil-kinästhetischen Art, ihr Kind hoch- 
zunehmen, zu tragen und zu halten und zu wi- 
ckeln, zu einem immer weiter und immer wieder 
sich veränderndem „Mutter-Schema“ ausgeweitet 
- oder anders ausgedrückt, das neuronale Netz- 
werk „Mutter“ wird immer mehr ausgebaut, ver- 
ändert und über das limbische System emotional 
„eingefärbt“. 

Dritter und 4. Lebensmonat: Antizipatorisches 
Blick- und Hör-Hinwenden beginnt (» Abb. 4.13). 


‚ae 


Abb.4.13 Schon im 3. Lebensmonat: wach und ganz 
Auge und Ohr. 


4.2 Entwicklungspfade 


Das setzt voraus, dass bereits Repräsentationen 
entstanden sind, von Ereignissen, die gekannt, er- 
wartet und mit bestimmten sensorischen Aus- 
lösesignalen verbunden sind. Kategorisierungen 
und Zugehörigkeiten beginnen sich zu etablieren, 
wie Mutter, Vater, Fremde, Spielzeug, Nahrungs- 
aufnahme, Behaglichkeiten, Unbehaglichkeiten, 
hoch, tief, eine Seite, die andere Seite, Erwachse- 
nenstimmen, Kinderstimmen. Daraus entstehen 
auch Repräsentationen räumlicher Relationen: nä- 
her, ferner, oben, unten, seitlich. 

5. und 6. Lebensmonat: Die Kategorisierung als 
Basisprozess für den Aufbau von Repräsentationen 
nimmt zu, ausgelöst von der nun dramatischen 
Zunahme neuer Erfahrungen. Jetzt beginnt ein 
Kind auch, selbst Erfahrungen zu suchen und be- 
reits gemachte Erfahrungen zu erweitern und, 
wenn möglich, sie auch zu manipulieren. Kinder 
begreifen in Tests bereits physikalische und ma- 
thematische Grundprinzipien. Dieses Wissen 
scheint angeboren: Wo ein Gegenstand ist, kann 
kein anderer sein; es muss, wenn ein Tier, ein 
Spielzeug auch noch Platz finden soll, geschoben, 
geschubst, gestoßen oder gestoppt werden. Das er- 
wartet bereits ein Baby. Kinder reagieren mit Er- 
staunen auf das Nichtgeschehen erwarteter Ereig- 
nisse, mit denen sie das erste Mal konfrontiert 
werden. Auf „unmögliche“ Ereignisse (in Tests prä- 
pariert) reagieren sie ebenfalls mit Überraschung: 
Ein hochgeworfener Ball fällt nicht mehr herunter. 
Von 3 Männchen auf einer kleinen Bühne wird un- 
ter ihren Augen eines weggenommen: Zu ihrer 
Überraschung stehen danach immer noch 3 oder 
keines mehr auf der Bühne. Die Frage nach der 
„kausalen Hypothese“, nach dem „kausalen Bias“ 
„unmöglicher“ Ereignisse bleibt auch weiterhin in- 
teressant. 

Bis etwa zum Ende des 6. Lebensmonats sind 
aus der häufigen Wiedererkennung sog. „Prototy- 
pen“ von Lebensinhalten entstanden: Nahrung, 
Personen, Fremde, Spielzeug, Tiere, Telefon, Tag, 
Nacht, Geborgenheit. Ab dieser Zeit beginnt zu- 
nehmend der Aufbau von sog. Schemata. Eine be- 
reits gemachte und repräsentierte Erfahrung wird 
mit den dazugehörigen Eigenschaften ausgebaut: 
Ein Hund bellt, hat 4 Beine, hat ein Fell und kann 
groß oder klein sein. Federn aber hat er nicht. Die 
haben jedoch Vögel und die können fliegen und 
piepen oder schnattern und sie haben nur 2 Beine 
und statt einem Maul einen Schnabel. Die ersten 
„Skripts“ (festgelegte Abläufe, wie in einem Dreh- 
buch) werden verstanden, gespeichert und wieder 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


erinnert, wenn sie erneut erfahren werden: Dazu 
gehören die voraussagbaren, weil festgelegten Ab- 
läufe und Ereignisse, wie Baden, Windeln wech- 
seln und Körperpflege, Aufwach- und Einschlafri- 
tuale, zum Einkaufen gehen, der Besuch bei Kin- 
derärztin bzw. Kinderarzt, Besuch bei engen 
Freunden oder Besuch eines Baby-Treffs. 

Zunehmend erfolgt jetzt Lernen mithilfe von 
Analogien und Imitationen. Nachgewiesen ist, dass 
Ereignisse, an denen das Kind im Alter von 6 Mo- 
naten aktiv beteiligt war, noch nach 2 Jahren erin- 
nert werden. Eine folgenreiche Erweiterung seiner 
Möglichkeiten erlebt ein Kind auch, wenn es ent- 
deckt, dass es selbst ein Ereignis, eine Veränderung 
seiner Umwelt manipulieren kann. Kinder in die- 
sem Alter lernen sehr rasch, ein Mobile über ihrem 
Bett in Bewegung zu setzen, wenn ihnen dazu Ge- 
legenheit gegeben wird (Versuchsanordnung oder 
eigene Erfahrung). 

Wiederum muss betont werden, dass die zeitli- 
che Reihung der zunehmenden kognitiven Fähig- 
keiten keinem determinierten Stufenplan folgt. 
Der Entwicklungsablauf ist, wie auch die bereits 
vorgestellten, charakterisiert von einer höchst in- 
dividuellen zeitlichen und funktionsorientierten 
adaptiven Variabilität. 

2. Lebenshalbjahr bis etwa 3. Lebensjahr: Cha- 
rakteristisch für die kognitive Entwicklung ist in 
diesem Altersbereich die zunehmende Präzisie- 
rung bei der Einordnung und Kategorisierung neu- 
er Erfahrungen (Ereignisse, Objekte, Personen, Tie- 
re und Pflanzen) in bereits vorhandene oder neu 
einzurichtende Kategorien, Schemata, oder 
Skripts. Beispiel: Bienen holen Honig aus Blüten, 
das sieht oder erfragt ein Kind selbst und dass es 
Honig ist, der ihm schmeckt, erfährt es von einer 
seiner Bindungspersonen. So weit so gut. Aber wie 
kommt der Honig auf das sehr geschätzte Honig- 
brot? Da bleibt noch einiges zu lernen und zu kate- 
gorisieren aus Bilderbüchern, Erklärungen oder 
während des Besuchs bei einem Imker. 

Gezieltere Kategorisierungen werden durch die 
zunehmenden sprachlichen Fähigkeiten wesent- 
lich erleichtert, beschleunigt und präzisiert. Sub- 
stantive vermitteln Kategorien übergeordneter, 
Adjektive Kategorien untergeordneter Bedeutung. 
Zunächst erfolgen Kategorisierungen auch durch 
schlichtes Analogisieren aus eigenem Erleben, wie 
Hunger, Schmerzen, Freude (Hat die Blume auch 
Hunger?). Auch hier wird, wie schon in der 
Sprachentwicklung gezeigt, das Prinzip des Ver- 
suchs und Irrtums angewendet. Die Fehler korri- 


gieren sich in diesem Alter ebenfalls selbst. Kinder 
versuchen mit Fragen, die Erwachsene z.T. kaum 
noch für vernünftig halten, ihre Kategorisierungen 
zu überprüfen, zu bestätigen oder zu verändern, 
z.B. mit Fragen zu einer biologischen, belebten 
Existenz oder zu einer physikalischen, unbelebten 
Existenz: Müssen Steine oder Blumen oder Regen- 
würmer auch essen und schlafen? Friert es den 
Stein auch im Winter? Wenn nicht, folgt wie das 
Amen in der Kirche: Warum nicht? 

Ab dem 3. Lebensjahr: Das Kategorisieren, Pro- 
totypen entdecken (» Abb. 4.14), Schemata bilden 
und die Aneignung von Skripts gerät in immer 
größere Dimensionen, wozu auch die Aufnahme in 
einen Kindergarten viele neue Gelegenheiten bie- 
tet. Vor allem der Aufbau von Skripts wird erwei- 
tert und den Anforderungen des täglichen Lebens 
und der fortschreitenden Entwicklung angepasst. 
Hervorragende Helfer zum Aufbau von Skripts sind 
die spontane und verzögerte Imitation sowie ge- 
meinsame Als-ob-Spiele, bei denen jedes beteiligte 
Kind eine ihm zugewiesene oder gewünschte Rolle 
übernommen hat und sich nun dieser Rolle gemäß 
auch zu verhalten, zu reden, zu agieren, zu schwei- 
gen oder zu intervenieren hat: Ganz wie auch im 
richtigen Leben. Dazu kommt das zunehmende 
Verständnis der Handlungen und Gefühle anderer, 
die „Alltagspsychologie“ oder die Theory of Mind, 
auf die wir beim Thema Entwicklung der sozialen 
Kompetenz (s. Kap. 4.2) zurückkommen werden. 

Mit dem 3. Lebensjahr sind viele Kinder mit ih- 
rer Theoriebildung und mit ihrem kausalen Bias 
schon in die magische Phase (s. Kap. 4.1) geraten. 
Besondere Schwierigkeiten mit der Theoriebildung 


Abb.4.14 Verhaltensforscherinnen. Lernen am Pro- 
totyp: Wie leben und was tun Hühner? 
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sind in dieser Phase vorauszusehen. Das angebore- 
ne Werkzeug der Theoriebildung wird schon sehr 
früh genutzt, was zu dem immer wieder zitierten 
Ausspruch verleitet hat, über die erstaunlichen Er- 
gebnisse der „Forscher oder Probanden in Win- 
deln“ (in der englischen Originalversion: Crib [Kin- 
derbett]) zu reden [28], [3]. In der magischen Pha- 
se generieren Kinder Hypothesen zur Erklärung 
von Phänomenen, Erlebnissen und Erfahrungen, 
die auf einem magisch-animistischen Konzept ba- 
sieren. Den Konzepten ist, mit Einfühlungsver- 
mögen betrachtet, oft eine in sich stimmige magi- 
sche Logik eigen, die - ohne Wissen über die Exis- 
tenz einer solchen Phase - zu oft unerfreulichen 
Konsequenzen für die Kinder und für die Einschät- 
zung ihres Charakters (Lügner, Übertreiber, Spin- 
ner, zu viel Fantasie) führen. Beispiele sind im Ab- 
schnitt über die magische Phase bereits genannt - 
und auch Aussagen zu magischen Theoriebildun- 
gen. 
Nach Piaget [86] erfolgt die Entwicklung des 
Denkens über 4 Stufen: 
e sensomotorisches Stadium: 0.-2. Lebensjahr, 
+ präoperatorisches Stadium: 3.-7. Lebensjahr, 
+ konkret operatorisches Stadium: 7.-12. Lebens- 
jahr, 
+ formal-operatorisches Stadium: ab dem 12. Le- 
bensjahr. 


Das in unserem Kontext interessierende Alter ist 
das sensomotorische Stadium und das präoperato- 
rische Stadium. Das präoperatorische Stadium ist 
charakterisiert durch ein prälogisches Denken, 
einem subjektiven (magischen) Verständnis der 
Welt und ihrer Gesetzlichkeiten, einem selbstzent- 
rierten Denken, einem Denken, das noch nicht zu 
abstrakt-logischen Operationen fähig ist, und 
einem Denken, das noch nicht fähig ist, Perspekti- 
ven anderer Personen zu übernehmen. 

Inzwischen hat aber die moderne Säuglingsfor- 
schung gezeigt, dass schon Säuglinge im sog. sen- 
somotorischen Stadium kognitive, abstrahierende 
Operationen zu bewältigen verstehen. Nach heuti- 
gem Verständnis sind die zunehmenden Gedächt- 
nisleistungen, auch in der Form der Repräsentatio- 
nen, der eigentliche Motor der Denkleistungen von 
jungen Kindern - und nicht die zunehmende Reife 
des Gehirns, wie von der Reifetheorie gefordert (s. 
Kap. 1.2). Auch die Entwicklungsparameter der 
präoperatorischen Phase können heute nur noch 
sehr bedingt als relevante Konditionen Gültigkeit 
beanspruchen. Logisches Denken ist bereits sehr 


4.2 Entwicklungspfade 


viel früher möglich als Piaget angenommen hatte. 
Nach der Theory of Mind (s. u.) beginnen bereits 3- 
jährige Kinder Perspektiven anderer Personen zu 
übernehmen, gewiss aber im Alter von 4 und 
5 Jahren. Schließlich noch die testpsychologisch 
bedeutsame Frage nach der Objektpermanenz. Sie 
hängt davon ab, ob ein Kind nach einem Objekt 
sucht und es wieder findet. Eine vollständige Ob- 
jektpermanenz sei nach Piaget erst mit 18 Mona- 
ten, eine noch unvollständige, wie in Tests ver- 
wendet, im Alter von 8-9 Monaten möglich. Wie 
aber in einigen Experimenten nachgewiesen [29], 
haben Kinder bereits im Alter von 6-8 Monaten 
durchaus schon Vorstellungen darüber, ob ein Ge- 
genstand fehlt, verschwunden ist, und warten (bis 
sie ihn vergessen haben) darauf, dass er wieder er- 
scheint. Immer wieder können Babys im Alter von 
6-7 Monaten beobachtet werden, wie sie einem 
heruntergefallenen Gegenstand nachschauen und, 
wenn sie ihn nicht sofort sehen, für kurze Zeit 
auch versuchen, ihn wieder zu erspähen. Die Test- 
situation der Suche nach einem verdeckten Objekt 
wird wohl weiterhin Bestand haben, jedoch nicht 
mehr in der eindeutigen zeitlichen Festlegung und 
Begründung von Piaget. Im Gehirn werden ver- 
schwundene Objekte durchaus schon früh ver- 
merkt, ohne bereits handeln und danach suchen 
zu können. Das gelingt, mit hoher individueller Va- 
rianz, offenbar erst um den 9. Monat. 


Auffälligkeiten der kognitiven 
Entwicklung 


Die Beurteilung der kognitiven Entwicklung ist 
eine Domäne der Testpsychologie. In den ersten 
Lebensjahren ist es aber nicht leicht, Kinder zu 
motivieren, sich an einem Testverfahren zu betei- 
ligen. 

Verdachtsmomente, die auf eine Störung der 
kognitiven Entwicklung hinweisen könnten, basie- 
ren häufig auf einer verzögerten Sprachentwick- 
lung und auf einem nicht altersgemäßen Spielver- 
halten. Die mangelnde Neugier und der fehlende 
Zwang, nach kausalen Hypothesen zu suchen (W- 
Fragen), fallen auf. Das Interesse an neuen Erfah- 
rungen, an neuem Spielzeug ist gering, aktives 
Spielverhalten und die Neigung, sich in ein Spiel 
zu vertiefen, ist wenig ausgeprägt. Ebenfalls auffäl- 
lig ist ein geringes Interesse am Betrachten von Bil- 
derbüchern und am Vorlesen. Kein detailliertes 
Eingehen auf die gehörten oder gesehenen Inhalte. 
Die Konzentrationsspannen sind kurz, weitere Fra- 
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gen werden nicht oder nur wenige gestellt. Das 
Spielverhalten beschränkt sich auf wenige Einzel- 
stücke. Das Spielen selbst fällt durch den Mangel 
an Variationen, Ideen und Abwechslungen auf. 
Wenig Interesse besteht, zu malen und einen Stift 
in die Hand zu nehmen. Entstandene Bilder sind 
sehr einfach strukturiert, mit wenigen, unsicher 
gesetzten Strichen und nur Andeutungen von De- 
tails. Wenig oder fehlendes Als-ob-Spiel, alleine 
oder mit anderen Kindern. Auch ein Bestehen auf 
festgelegte, gewohnte Abläufe ohne Abweichungen 
oder Variationen - und heftige Proteste, wenn sie 
doch nicht zu umgehen sind - können auf die ein- 
geschränkten adaptiven Ressourcen verweisen, die 
Kindern mit kognitiven Schwächen nur bedingt 
zur Verfügung stehen. Die motorische Entwicklung 
muss nicht beeinträchtigt sein, kann aber auffallen 
mit einer muskulären Hypotonie, ohne weitere 
neurologische Auffälligkeiten. Bewegungsmangel 
oder eine auffällige motorische Ungeschicklichkeit 
kann hinzu kommen. 

Intelligenzminderungen lassen sich mit dem 
ICD-10 dokumentieren, mit unterschiedlichen 
Schweregraden: 

+ F70, (10 50-69) leichte Intelligenzminderung, 

+ F71, (10 35-49) mittelgradige Intelligenzmin- 
derung, 

+ F72, (IQ 20-34) schwere Intelligenzminderung, 

+ F73, (IQ<20) schwerste Intelligenzminderung. 


Diagnostik der kognitiven 
Entwicklung 


Für die spezielle Diagnostik der kognitiven Ent- 
wicklung im frühen Kindesalter stehen nur wenige 
Tests zur Verfügung. Alternativen sind für dieses 
Alter halbstrukturierte Spielsituationen, die ein 
genaueres Bild über die oft mehrdimensionalen 
Einschränkungen eines Kindes bieten. Sie haben 
ihren Platz im Kleinkindalter, da Kinder schon früh 
sehr wohl eine Testsituation als Stress empfinden. 
Auf Spielsituationen lassen sich Kinder dagegen 
gerne ein. Sie entfalten ihre Schwächen und Stär- 
ken ungenierter, die Mutter sitzt dabei. Die Inter- 
aktionen zwischen Mutter/Eltern und Kind wer- 
den sicht- und hörbar. Ein großes Gespräch über 
die Schwächen des Kindes ist meist nicht mehr 
notwendig, da die Mutter/Eltern sie selbst gesehen 
und in ihren Auswirkungen erlebt haben. Das The- 
ma der strukturierten Spieltest-Situation wird in 
Kap. 5 noch einmal aufgegriffen. Hier folgen die 
Tests: 


° SON-R 21-17: Der Snijders-Oomen-Test ist ein 
nonverbaler Intelligenztest für Kinder im Alter 
von 2, 6-7, 11 Jahren. Erfasst werden mit ihm: 
visumotorische und perzeptive Fähigkeiten, 
räumliches Verständnis, Erkennen von Ord- 
nungsprinzipien und die Fähigkeit zum abstrak- 
ten und konkreten Denken. 

K-ABC-II: Die Kaufman Assessment Battery for 
Children von 2004 [43] erfasst ein breites Spekt- 
rum kognitiver Fähigkeiten. Die K-ABC hat sich 
als Standardverfahren für das Vorschulalter 
durchgesetzt, weil die Leistungsprofile auch Hin- 
weise zur Planung von Fördermaßnahmen bie- 
ten. Bei anderen Entwicklungstests ist die kogni- 
tive Entwicklung eine Teilbewertung der Ge- 
samtentwicklung. 


Im Übrigen können Eltern selbst testen, ob sich ihr 
Kind im Alter zwischen 18 und 24 Monaten kogni- 
tiv normal entwickelt: Das Kind sollte auf einem 
Bildschirm (des Fernsehers) eine Katze, einen 
Hund oder ein Baby erkennen können. Positiv zu 
bewerten sei, wenn das Kind sagt, was es sieht 
(auch in der Babysprache), und darauf zeigt oder 
Katze, Hund, Baby unmissverständlich imitiert. 
Nur den Bildschirm betasten, reicht nicht für ein 
positives Testergebnis [57]. Geprüft an 797 unauf- 
fällig sich entwickelnden Kindern, konnten 60% 
der Kinder im Alter von 14 Monaten bereits die 
Testbedingungen erfüllen, 96% mit 18 Monaten, 
100% im Alter von 24 Monaten. Validiert wurde 
die Untersuchung an Kindern mit einem Down- 
Syndrom. Die Autoren versichern, dass sie mit ih- 
rem Test nicht beabsichtigen, exzessives Fernse- 
hen in diesem Alter zu propagieren. Jedoch exis- 
tierten für dieses Alter kaum verlässliche Kurz- 
und Screeningtests. Spezielle Tests seien aufwen- 
diger, sie benötigten spezielle Testausrüstungen 
und Erfahrungen der Testpersonen. Der Argumen- 
tation der Autoren ist wenig hinzuzufügen. Bei 
einem Kind, das die Testbedingungen nicht erfüllt, 
ist immer eine entwicklungsneurologische Kont- 
rolle notwendig. 


4.2.5 Entwicklungspfad soziale 
Kompetenz 

Definition 

In dem hier vorgegebenen klinisch-diagnostischen 


Kontext wird unter sozialer Kompetenz die Fähig- 
keit verstanden, zunehmend kompliziertere sozia- 
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le Beziehungen mit anderen Menschen aufzuneh- 
men und sich in engeren oder erweiterten sozialen 
Gruppierungen sozial kompetent verhalten zu 
können. 


Entwicklung der sozialen 
Kompetenz 


Soziale Kompetenz ist in hohem Maße abhängig 
von den sozialen Erwartungen und Anforderun- 
gen, die in einer Kultur vorausgesetzt werden, in 
der ein Kind aufwächst. Sie muss also erlernt wer- 
den. Die Fähigkeit dazu ist jedoch primär angelegt. 
Menschen hätten keine Überlebenschance gehabt, 
wären sie nicht immer eng in soziale Strukturen 
eingebunden gewesen, die sich immer wieder in 
ein vorgegebenes ökologisches Umfeld einpassen 
und in ihm sich behaupten mussten. Auf diese 
Weise entstanden evolutionär einer bestimmten 
Umwelt angepasste, vielfältige Formen sozialer 
Strukturen. Auf einige wurde bereits beim Thema 
Bindungsverhalten (s. Kap. 4.1) verwiesen. Die 
neurobiologischen Grundlagen für das Funktionie- 
ren eines sozialen Verhaltens und einer sozialen 
Kompetenz sind bereits in der Tierwelt und bei 
Primaten angelegt [39], [87], haben sich jedoch für 
die menschliche Sozialisierung weiter entwickelt. 
Spiegelneurone, Bindungsverhalten, das limbische 
System, die gegenüber sich selbst und anderen kri- 
tischen Instanzen des Frontalhirns sowie den 
schon bei der Geburt voll funktionsfähigen soma- 
tosensorischen Apparat haben wir bereits kennen- 
gelernt. Da jeweils ein kulturell angemessenes und 
gültiges Verhalten gelernt werden muss, werden 
dazu neuronale Netzwerke notwendig sein, die 
wiederum den Gesetzmäßigkeiten der- Theorie 
der neuronalen Gruppenselektion (TNGS) von 
Edelman [16] unterliegen. Zur Signalübermit- 
telung gegenüber anderen dient die Mimik des Ge- 
sichtes, Augen- und Mundöffnungssignale, vokale 
Signale, Sprache und die Körperhaltung. Die Theo- 
rie der „Alltagspsychologie“ (Theory of Mind) dient 
vor allem der Ausbalancierung potenzieller sozia- 
ler Kontroversen (s. u.). Zunächst soll die Entwick- 
lung der sozialen Kompetenz kurz dargestellt wer- 
den. 

1. Lebenswoche: Auf Bindung und Bindungsver- 
halten wurde bereits beim Thema Entwicklungs- 
komponenten eingegangen. Das Neugeborene ver- 
fügt über Auslösemechanismen, die ein spontanes 
Pflegeverhalten bei älteren Kindern und Erwach- 
senen auslösen: seine ihm eigene Körperlichkeit, 
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seine Mimik, seine Bewegungen, aber auch sein 
Ausgeliefertsein. Dazu muss jedoch eine emotio- 
nal-bewusste Akzeptanz der Mutter hinzukom- 
men, die wiederum evolutionären Ursprungs ist 
[41]. Nicht immer konnten oder wollten Mütter 
ein neugeborenes Kind annehmen. Schon inner- 
halb weniger Tage hat ein Kind mithilfe seines be- 
reits hochaktiven somatosensorischen Systems die 
für sein Überleben notwendigen Erfahrungen über 
seine Bindungsperson und seine nächste Umwelt 
registriert und gespeichert (Priming-Gedächtnis). 

1. bis 3. Lebensmonat: Mit dem zunächst eher 
einseitigen Bindungsverhalten ist sichergestellt, 
dass die Personen, die für das Kind sorgen, ihm Si- 
cherheit, Zuwendung und Akzeptanz garantieren, 
zu Bindungspersonen geworden sind. Zunehmend 
wird das Kind nun versuchen. auch mit eigenen 
Aktivitäten zur Verstärkung des Bindungsverhal- 
tens beizutragen und von sich aus einen dya- 
dischen, noch nonverbalen Dialog einzuleiten. Pa- 
poucek et al. [76] haben beschrieben, dass ande- 
rerseits Bindungspersonen zuerst prüfen, bevor sie 
sich ihrem Kind zuwenden, ob dieses zu einem 
Dialog überhaupt fähig und bereit ist. Sie haben 
gelernt, den „Verhaltenszustand“ (wach, schlafend, 
dösig) zu beurteilen. Von Anfang an werden Bin- 
dungspersonen versuchen, einen Blickkontakt auf- 
zubauen oder zu gewinnen. Sanftes Berühren und 
Ansprechen werden als Verstärker eingesetzt. In 
den ersten Lebensmonaten ist der direkte Körper- 
kontakt, das Gehalten- und Getragenwerden, die 
wichtigste Information für ein Kind, sich der Nähe 
seiner Bindungspersonen sicher zu sein. 

Ab etwa dem 2. Lebensmonat, wiederum mit er- 
heblicher zeitlicher und individueller Variabilität, 
beginnt ein Kind zulächeln, wenn es von einem 
Gegenüber frontal angelacht wird. Diese Form des 
Lächelns wird reaktionales oder soziales oder Be- 
grüßungslächeln genannt; reaktional, weil ein 
Auslösereiz dazu notwendig ist, das Kind also 
nicht spontan eine Person (und keineswegs nur 
die Bindungspersonen) anlächelt. Als Auslösereiz 
dient das sog. T-Schema: Es wird gebildet aus der 
Linie der Augenbrauen und der senkrecht dazu 
stehenden Linie der Nase. Gleichgültig, mit wel- 
cher emotionalen Grundstimmung oder mit wel- 
cher Grimasse die Person das Kind anschaut, so- 
lange das T-Schema erkennbar bleibt, lächelt das 
Kind das T-Schema an. Dass dem so ist, lässt sich 
leicht prüfen: Wer genau hinschaut, wird bemer- 
ken, dass Kinder nicht der angelächelten Person in 
die Augen schauen, sondern einige Millimeter hö- 
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her, auf die Augenbrauenlinie. Auch ein T-Schema, 
gemalt auf ein DIN-A5-Blatt und vor den Augen 
des Kindes etwas hin und her bewegt, löst eine Lä- 
chel-Reaktion aus. Das T-Schema ist eine evolutio- 
näre Vorsorge, da das Lächeln, gleichgültig bei wel- 
cher Person auch immer, Pflegeverhalten auslöst, 
somit eine lebenserhaltende Funktion besitzt. Das 
war vonnöten, wenn Zwänge bestanden, ein Kind 
aufzugeben, zu verlassen oder auszusetzen [41]. 

Am Ende des 3. Monats haben Kinder die soziale 
Kompetenz erworben, aus den meisten Liege- und 
Haltepositionen einen direkten Blickkontakt mit 
den Bindungspersonen zu suchen und, wenn ge- 
funden, ihn für eine gewisse Zeit auch halten zu 
können. Mit dem reaktionalen oder sozialen Lä- 
cheln wird die Aufforderung an Bindungspersonen 
und deren Pflegeverhalten verstärkt und belohnt. 

4. bis 6. Lebensmonat: Der beidseitige Blickkon- 
takt wird intensiviert. Ist der Blickkontakt gewon- 
nen, wird der Kopf der Bindungsperson leicht an- 
gehoben und die Augenbrauen kurz nach oben ge- 
zogen: eine Grußreaktion überall in der Welt, 
wenn sich Bekannte begrüßen [76]. In dieser Zeit 
sprechen Bindungspersonen zunehmend und noch 
monologisch mit ihrem Kind, in einer sehr typi- 
schen, wiederum weltweit gleichen, Prosodie: 
langsam, rhythmisch betont, mit angehobener 
Tonlage und stark reduziertem Satzbau. Dem kind- 
lichen Aufnahmevermögen wird damit in sehr ein- 
fühlsamer Weise entsprochen, ohne es zu überfor- 
dern. Die Kontaktaufnahme von älteren Kindern 
und Erwachsenen erfolgt intuitiv und spontan, sie 
scheint angeboren zu sein, sie muss nicht gelernt 
werden [77]. Erste, undifferenzierte Formen von 
Lauten werden (wahrscheinlich mithilfe der Spie- 
gelneurone) vom Kind produziert [118]. Mit dieser 
neuen Form eines Dialoges (Blickkontakt und erste 
Laute) beginnt ein Säugling bewussten Einfluss auf 
die bisherige Form der nonverbalen Dialoge zu 
nehmen und diese, zunächst nur andeutungswei- 
se, auch zu steuern. 

Am Ende des 6. Lebensmonats hat sich eine, 
noch nonverbale, dyadische Kommunikation zwi- 
schen Kind und Bindungspersonen etabliert. Der 
Blickkontakt en face wird so lange wie möglich ge- 
halten. Mit „Grußreaktionen“ wird das Gewinnen 
oder das Wiedergewinnen des Blickkontaktes be- 
stätigt. Das gemeinsame Anlächeln verstärkt die 
Verlässlichkeit der gegenseitigen Bindung. 

6. bis 9. Lebensmonat: Ab etwa dem 6. Lebens- 
monat werden nur noch bekannte Gesichter ange- 
lächelt (Erkennungslächeln, differenzierendes Lä- 


cheln). Die Reaktion auf das T-Schema erlischt. 
Kinder werden um diese Zeit fähig, die individuel- 
len Charakteristika der Gesichter von Bindungs- 
personen zu erkennen. Die Umstellung von einem 
reaktionalen Lächeln zu einem differenzierenden 
Lächeln geschieht offenbar innerhalb von nur we- 
nigen Tagen. Ist eine enge Bindungsperson zu die- 
ser Zeit nicht anwesend (z.B. im Urlaub), erkennt 
ein Kind sie bei der Rückkehr „auf den ersten 
Blick“ nicht, sie ist visuell für das Kind fremd. Es 
reagiert mit einer mehr oder weniger heftigen 
„Fremdel-Reaktion“, meist zum erheblichen Be- 
fremden der Bindungsperson, die zunächst be- 
fürchtet, die Beziehung zum Kind durch ihre Ab- 
wesenheit verloren zu haben. Kinder knüpfen je- 
doch rasch ihre Bindung wieder an eine vertraute 
Person, die ja nicht nur das individuelle Aussehen 
ihres Gesichtes zu bieten hat, sondern auch eine 
Stimme, ein besonderes Verhalten dem Kind ge- 
genüber, einen eigenen Geruch und bestimmte 
taktil-kinästhetisch erfahrbare Formen des Auf- 
nehmens, Haltens und Tragens. Solche charakteris- 
tischen Eigenschaften helfen Kindern, die Qualitä- 
ten des gemeinsamen Bindungsverhaltens zu erin- 
nern und wieder aufzunehmen. 

Fremdeln ist ebenfalls ein evolutionär positives 
Bewertungssystem, das Warnung vor fremden 
Personen garantiert. Es ist bei allen Menschen aus- 
lösbar. Jedoch wird es in Gesellschaften, in denen 
keine Fremden vorkommen, weil immer alle Mit- 
glieder eines mehr oder weniger großen Familien- 
verbundes anwesend sind, keine Fremdel-Reaktio- 
nen geben, da sie nicht notwendig sind. Fremdel- 
Reaktionen erfolgen ebenfalls unterschiedlich indi- 
viduell und zeitlich sehr variabel. Manche Kinder 
fremdeln bereits um den 3. Lebensmonat oder im 
1. Lebenshalbjahr und dann nie mehr, andere erst 
um den 9. Monat, manche nie. Fremdeln ist dem- 
nach nicht obligat und daher auch kein notwendig 
zu absolvierendes Stadium der Persönlichkeitsent- 
wicklung. 

Eine Fremdel-Reaktion ist charakterisiert durch 
ein Zurückweichen oder Abwenden von der frem- 
den Person, Abbruch des Blickkontaktes und hefti- 
ge Angst- und Protestreaktionen. Die Reaktion ist 
von einigen Faktoren abhängig: von der Bindungs- 
qualität, von dem Verhalten der Mutter zu der 
fremden Person, ob die Begegnung in einem ver- 
trauten oder unvertrauten Rahmen geschieht. Bis 
zum Ende des 9. Lebensmonats haben alle Kinder 
mit oder ohne Fremdel-Reaktionen gelernt, zwi- 
schen bekannten und fremden Personen zu unter- 
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scheiden. Sie haben eine enge, stabile Bindung zu 
ihren Bindungspersonen aufgebaut. Aus der ver- 
lässlichen Sicherheit eines solchen Schutzes heraus 
und mit ihrer inzwischen erworbenen Mobilität, 
können Kinder nun auch versuchen, die sie umge- 
bende Objektwelt genauer zu explorieren und sich 
fremden Kindern und Erwachsenen zu nähern. 

12. Lebensmonat: Kinder haben am Ende des 1. 
Lebensjahres bereits die Fähigkeit erworben, nun 
auch verbal soziale Kontakte zu initiieren und sie 
auch bis zu einem gewissen Grade zu steuern. Fin- 
ger- und Reimspiele erfreuen sich besonderer Be- 
liebtheit. Sie bereiten Fähigkeiten vor, die später in 
einem sozialen Kontext notwendig sind: alternie- 
rendes Eingehen auf die Absichten eines anderen, 
Anregen oder Abblocken, die Intentionen des an- 
deren wahrnehmen und sich darauf einlassen. In 
sog. Baby- oder Krabbelgruppen sind Kinder in 
diesem Alter nur sehr bedingt fähig zu gemein- 
samen, aufeinander abgestimmten Aktivitäten, ob- 
wohl Kinder sich über Kontakte mit anderen Kin- 
dern freuen und sie auch selbst initiieren. 

Das typische Spielverhalten ist in diesem Alter 
das sog. parallele Spielen: Kinder spielen jedes für 
sich, sie schauen auch schon gelegentlich interes- 
siert zu, was andere Kinder tun; ein gemeinsames, 
komplementäres Spielen ist jedoch noch nicht 
möglich. Neuere Untersuchungen [102] haben 
aber doch auch gezeigt, dass Kinder bereits in den 
beiden ersten Lebensjahren in der Gemeinschaft 
mit Gleichaltrigen sozio-kognitiv gefordert werden 
und schon in diesem Alter zumindest Vorstellun- 
gen von prosozialem Verhalten gewinnen. 

3. Lebenshalbjahr: Der bisher gewohnte, einsei- 
tige sprachliche Dialog wird mit den zunehmen- 
den sprachlichen Fähigkeiten zu einem wirklichen 
Dialog. Bis zum 18. Lebensmonat ist bereits eine 
Vielfalt an prosozialem Verhalten erworben wor- 
den [102]. Die Möglichkeit der sofortigen Rückkehr 
unter die schützenden Fittiche der Mutter, der Bin- 
dungsperson, ist noch für viele Kinder als Rückver- 
sicherung notwendig. Trennungsängste entstehen, 
wenn die Bindungspersonen vermisst werden. 
Kinder haben allerdings in diesem Alter auch ge- 
lernt, dass die Bindungsperson, obwohl nicht zu 
sehen, weil z.B. in einem anderen Raum, trotzdem 
in der Nähe ist und zur Verfügung steht. Die Bin- 
dungsperson erleichtert ihrem Kind die Situation 
durch gelegentliche Zurufe. Die visuelle Abwesen- 
heit der Bindungsperson ist ein bedeutsamer 
Schritt in die Abstraktionsfähigkeit: Was ich nicht 
sehe, ist noch keineswegs verschwunden. Die Situ- 


4.2 Entwicklungspfade 


ation des Nicht-Sehens und des doch Vorhanden- 
seins erleichtert und bahnt einem Kind die Loslö- 
sung aus der engen und notwendigen Bindung an 
seine Bindungspersonen, die dann letztlich durch 
eine stabile, zentrale Repräsentation, bei prinzi- 
piell erhaltener Bindungsfähigkeit, eine Lösung er- 
möglicht. 

Im Kontakt mit anderen Kindern und bei Aus- 
einandersetzungen um ein begehrtes Spielzeug 
werden die ersten negativen Erfahrungen mit so- 
zialen Kontakten „der anderen Art“ erlebt, aber 
rasch auch wieder vergessen. Werden sie jedoch 
zu immer wiederkehrenden Erfahrungen, können 
sie die weitere soziale Entwicklung gefährden, 
aber auch die Entwicklung des eigenen Selbst- 
wertgefühls. Die inzwischen gut entwickelten mo- 
torischen Fähigkeiten (Krabbeln, freies Gehen) bie- 
ten nun die Möglichkeit, einen Raum- und Per- 
spektivenwechsel selbst zu unternehmen, auch die 
Annäherung an ein anderes Kind, an eine andere 
Person und damit zu sozialen Kontakten. 

4. Lebenshalbjahr: Bis in das 2. Lebensjahr hi- 
nein bleibt Parallel-Spielen weiterhin wichtig, ob- 
wohl bereits Ansätze zu gemeinsamen Spielen zu 
beobachten sind [102]. Die Sprache wird zuneh- 
mend das Instrument der sozialen Kommunikati- 
on. Sprachlich gegebene Gebote und Verbote wer- 
den verstanden und meist auch beachtet. Ein Kind 
hat jetzt aber auch die Bedeutung nonverbaler Sig- 
nale in einem sozialen Kontext begriffen. Es kann 
sie nun selbst übernehmen und sie nach Bedarf ge- 
zielt einsetzen: die Mimik mit den Signalen des 
Augenausdruckes, der Mundstellungen, der Gestik, 
die Signale der Körperhaltung und die des sprach- 
lichen Ausdrucks, der Prosodie. 

Die Imitation als Übernahme sozialen Verhaltens 
wird bedeutsam: Mit Eifer möchten Kinder mit- 
helfen bei den Tätigkeiten der Erwachsenen, zu- 
nächst und vor allem im Haushalt. Gemeinsames 
Spielen und gemeinsame Aktivitäten sind weiter- 
hin noch nicht möglich, jedoch spielen Kinder in 
diesem Alter bereits „Rollenspiele für sich“, wobei 
ebenfalls Imitationsverhalten, basierend auf dem 
eigenen Erleben und dem der Bindungspersonen, 
das wichtigste Thema in diesem Alter ist. Das gilt 
auch für die sprachlichen Äußerungen, wenn ihr 
eigenes Spiel mit Sprechen begleitet wird. Und 
noch ein Ereignis fällt in diese Zeit. Eine soziale 
Kompetenz kann nur entstehen, wenn das prinzi- 
pielle Gegenüber von Ich und Du begriffen wor- 
den ist. Sich als eigenes Selbst zu verstehen, ist 
ebenfalls ein Entwicklungspfad, auf den hier nicht 
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weiter eingegangen werden kann. Der Beginn die- 
ses Pfades soll jedoch erwähnt werden, weil er 
auch für die Entwicklung der sozialen Kompetenz 
von Bedeutung ist. Mit dem sog. Rouge-Test lässt 
sich der Zeitpunkt des Selbsterkennens ziemlich 
genau dokumentieren. Ein roter Fleck, mit einem 
Lippenstift auf die Nase, Wange oder Stirn gemalt, 
wird vom Kind vor dem 18. Monat nicht wahr- 
genommen, wenn es vor einem Spiegel steht. Es 
erkennt sich selbst auch nicht, meint es sei ein an- 
deres Kind, das sich hinter dem Spiegel versteckt 
halte. Aber dort ist kein Kind zu finden. Im Alter 
zwischen 18. und 24. Monaten jedoch reagiert ein 
Kind plötzlich irritiert, wenn es einen roten Fleck 
in seinem Gesicht bemerkt, der dort nicht hin- 
gehört. Es hat sich selbst im Spiegel erkannt und 
versucht nun, sich durch Reiben von dem ominö- 
sen Fleck zu befreien (Largo 2004 [54]). 

Ende 3. Lebensjahr: Die meisten Kinder gehen 
ab dem 3. Lebensjahr in einen Kindergarten. Dazu 
müssen sie fähig sein, die Trennung von der Mut- 
ter, von ihren Bindungspersonen, zu tolerieren 
und sich den Regeln, die dort Geltung haben, zu 
fügen. Gemeinsames Spiel, das die Kenntnisse ein- 
facher verbaler und nonverbaler sozialer Signale 
voraussetzt, ist bis zum Ende des 3. Lebensjahres 
zum Alltag geworden. Die soziale Interaktion von 
etwa Gleichaltrigen bietet Gelegenheit zu gemein- 
samen Aktionen oder zu Auseinandersetzungen 
von Partnern und Partnerinnen mit etwa gleichen 
Fähigkeiten. Besondere Bedeutung für die soziale 
Interaktion Gleichaltriger gewinnt dann aber auch 
der kognitive und sprachliche Entwicklungsstand. 
Im Kindergarten wird erwartet, dass ein Kind die 
für sein Alter wichtigsten sozialen Regeln inzwi- 
schen kennt und in der Lage ist, mit diesen im ge- 
meinsamen Spiel nach Spielregeln und bei Rollen- 
spielen kompetent zu agieren. Die Rollenspiele 
sind nun zu „Als-ob-Spielen“ geworden, bei denen 
jedes beteiligte Kind seine Rollen kennt und sie 
auch einhält. Tun oder können sie das nicht, sind 
sie Spielverderber, die nicht willens oder noch 
nicht in der Lage sind, Rollen mit den Skripts zu 
übernehmen und von Anfang bis Ende sich der 
Rolle gemäß am Spiel zu beteiligen. Kinder sind 
dazu nur fähig, wenn sie bereits etwas über die 
sog. „Alltagspsychologie“ (Theory of Mind) begrif- 
fen haben, die in wesentlichen Teilen die Funktion 
und das Handhaben sozialer Kompetenz sicher- 
stellt. Was ist damit gemeint? Das soziale Agieren 
im Alltag, unter den täglichen menschlichen Be- 
dingungen, gelingt nur, wenn wir unsere eigenen 


mentalen Zustände auch anderen Menschen zuge- 
stehen. Solche mentalen Zustände sind: Meinun- 
gen, Gefühle, Absichten, Wollen, Wünsche, Täu- 
schungen, Ambivalenzen, das Verstecken von Ge- 
fühlen. Mentale Zustände sind nicht beobachtbar, 
sie müssen „erschlossen“ werden, um andere in 
ihrem sozialen Verhalten verstehen zu können und 
unter Umständen zu erfassen, dass wir ebenfalls 
getäuscht werden oder selbst täuschen wollen, 
weil andere Motivationen in unserem sozialen 
Verhalten uns gerade wichtiger sind. Da mentale 
Zustände „erschlossen“ werden müssen, wir uns 
also darüber eine Art von Theorie bilden müssen, 
was andere mit ihrem sozialen Tun beabsichtigen, 
wird von einer Theorie gesprochen [4], [103]. Dazu 
gehört aber auch die Erkenntnis, dass Meinungen, 
Handlungen und Gefühle anderer auch falsch sein 
könnten. Die Fähigkeit, sich in die Gefühls- und 
Gedankenwelt anderer hineinzuversetzen, wird 
Perspektivenübernahme genannt. Ab dem 3. Le- 
bensjahr gelingt Kindern die Unterscheidung zwi- 
schen einem wirklichen Objekt und einem Objekt, 
das nur in der Vorstellung existiert (magische Pha- 
se, s. Kap. 4.1). Sie können dafür auch schon „men- 
talistische“ Ausdrücke verwenden, wie „ich mei- 
ne“, „ich glaube“, „ich denke mal“. 

Wir erinnern uns, dass im Verlauf des 3. Lebens- 
jahres das Frontalhirn beginnt, seine kritisch-diffe- 
renzierende Funktion aufzunehmen. Nicht zufällig 
werden Kinder daher ab dem 3. Lebensjahr mit 
der Alltagspsychologie und ihren Wirkungen auf 
die soziale Kompetenz konfrontiert. 

Ende 4. Lebensjahr: Im Verlauf des 4. Lebensjah- 
res erleben Kinder nochmals eine Erweiterung ih- 
rer sozialen Entwicklung und ihrer „Alltagspsycho- 
logie“: Sie erkennen falsche Meinungen bei sich 
selbst und bei anderen. Sie haben nun begriffen, 
dass sie selbst falsche Meinungen auch bei ande- 
ren, durch vorenthaltene oder falsche Informatio- 
nen, auslösen können. Kinder wissen aber auch, 
dass andere bei ihnen ebenso falsche Meinungen 
auslösen können und das auch tun. 

Weiterhin sind Rollenspiele sehr beliebt, die neu 
gelernten Fähigkeiten der Alltagspsychologie wer- 
den in die Rollen- und Als-ob-Spiele übernommen. 
Kinder sind jetzt aber auch fähig, sich an Spielen 
mit strengeren Regeln zu beteiligen und die Regeln 
auch einzuhalten. Sie wissen aber auch inzwi- 
schen, dass sie nicht immer gewinnen können. 
Vielen fällt es in diesem Alter trotzdem noch 
schwer, zu verlieren. 
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Ende 5. Lebensjahr: Kinder zeigen jetzt (Fron- 
talhirn!), dass sie auch bemüht sind, gerecht und 
fair zu handeln und - z.B. Spielzeug oder Süßigkei- 
ten - zu teilen. Über die Kontakte im Kindergarten 
entstehen Freundschaften, die dazu führen, dass 
Kinder in andere Familien eingeladen werden, 
auch einmal zum Übernachten; Gelegenheiten, bei 
denen Kinder ihre sozialen Kompetenzen auspro- 
bieren können oder erleben, dass in den befreun- 
deten Familien ganz andere soziale Usancen üblich 
sind als in den eigenen. 

Paradebeispiele für den gelernten und begriffe- 
nen Umgang mit der Alltagspsychologie in diesem 
Alter sind die Gruppenbildungen, mit Ausschluss 
einzelner, anderer Kinder, die Existenz der „bes- 
ten“ Freundin oder des „besten“ Freundes, das Tei- 
len vorgeblicher Geheimnisse mit nur wenigen an- 
deren und das bewusste Verstecken von Anti- 
pathien oder auch Sympathien. 


Auffälligkeiten in der sozialen 
Entwicklung 


+ Erste 3 Lebensmonate: 

o keine oder nur kurzfristige Beruhigung durch 
Hochnehmen, Tragen, Wiegen, sanftes Anspre- 
chen, Streicheln, Berühren, 

o kein (wenig) reaktionales Begrüßungslächeln, 

o kein (wenig) Suchen, Blickkontakt zu gewin- 
nen oder zu halten (Ende 3. Monat). 

e 4.-6. Lebensmonat: 

o kein (wenig) Blickkontakt; Blickkontakt kann 
nur kurzfristig gehalten werden, 

o keine (nur geringe) dyadischen, nonverbalen 
„Dialoge“. 

e 6.-9. Lebensmonat: 

o kein (wenig) Lächeln (reaktionales oder diffe- 
renzierendes Lächeln), 

o keine (wenige) Aufnahme eines beginnenden 
verbalen Dialoges mit Silbenketten oder Sil- 
benverdopplung, 

o kein (unsicheres) Unterscheiden von bekann- 
ten oder fremden Personen, mit oder ohne 
Fremdelreaktionen. 

9. bis Ende 12. Monat: 

o keine sichere Bindung: unsicher-ambivalentes 
Bindungsverhalten (Typ C), 

o keine (wenig) selbst initiierten nonverbalen 
oder verbalen sozialen Kontakte, 

o kein alternierendes Eingehen auf die sozialen 
Kontaktangebote anderer (Mimik, Gestik, 
sprachliche Aufforderungen). 


4.2 Entwicklungspfade 


3. Lebenshalbjahr: 

o nonverbale soziale Dialoge werden nicht zu 
verbalen Dialogen, 

o Trennungsängste, wenn Bindungsperson nicht 
zu sehen ist, sich jedoch in räumlicher Nähe 
zur Verfügung hält, 

o keine (wenig) Versuche, selbstständig und von 
sich aus soziale Kontakte zu beginnen. 

e 4. Lebenshalbjahr: 

o Sprache wird nicht als überwiegendes Instru- 
ment zur sozialen Interaktion eingesetzt, 

o Gebote, Verbote werden noch nicht in einem 
sozialen Kontext verstanden, 

o die Bedeutung von Gestik, Mimik, Prosodie 
wird (noch) nicht in einem sozialen Kontext 
verstanden, 

o keine oder nur gelegentliche Imitation sozialer 
Handlungen in eigenen Rollenspielen, 

o kein Sich-selbst-Erkennen im Spiegel. 

+ Ende 3. Lebensjahr: 

o kein Sich-selbst-Erkennen im Spiegel, 

o kein Gerne-in-den-Kindergarten-Gehen; 
Schwierigkeiten, sich dort an die sozialen Re- 
geln und an die der gemeinsamen Aktivitäten 
zu halten, 

o keine Rollen- und Als-ob-Spiele mit anderen 
Kindern. 

e 4. und 5. Lebensjahr: 

o keine Rollen- und Als-ob-Spiele mit anderen 
Kindern, 

o scheinbar keine oder nur geringe Enttäuschun- 
gen durch Kränkungen, Abweisungen, Aus- 
schluss durch andere Kinder, 

o keine beste Freundin, kein bester Freund, 

o Handlungen und Überlegungen anderer Kinder 
werden nicht oder nur mit Schwierigkeiten 
verstanden (keine Perspektivenübernahme, 
S.0.), 

o möchte noch alles für sich behalten; noch nicht 
fähig, zu teilen, oder nur mit Bevorzugung oder 
Benachteiligung anderer. 


Beurteilung der sozialen Kompetenz s. Kap. 4.3. 


4.2.6 Entwicklungspfad 
emotionale Kompetenz 

Definition 

In dem hier vorgegebenen klinisch-diagnostischen 


und entwicklungsneurologischen Kontext wird 
unter emotionaler Kompetenz die Fähigkeit ver- 
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standen, eigenes emotionales Erleben zuneh- 
mend besser wahrnehmen und die eigenen Emo- 
tionen zunehmend kompetenter regulieren zu 
können. Nicht selten wird in Tests und Texten von 
der sozio-emotionalen Entwicklung und Kom- 
petenz gesprochen. Es kann kein Zweifel darüber 
bestehen, dass beide Kompetenzen eng miteinan- 
der verflochten sind und sich gegenseitig erheb- 
lich beeinflussen. Aus entwicklungstheoretischen 
und didaktischen Gründen ist es jedoch zutreffen- 
der, im frühen Kindesalter beide Kompetenzen ge- 
trennt darzustellen und auf bestimmte Qualitäten 
zu fokussieren: Bei der sozialen Entwicklung auf 
die Kompetenz, mit anderen soziale Kontakte auf- 
nehmen zu können, bei der emotionalen Entwick- 
lung auf die Fähigkeit, die eigenen Gefühle wahr- 
nehmen und regulieren zu können. 


Entwicklung der emotionalen 
Kompetenz 


Emotionales Empfinden und emotionales Verhal- 
ten sind schon sehr früh ein lebenserhaltendes 
Prinzip im Tierreich (über 300 Millionen Jahre), 
auf der neurobiologischen Basis des limbischen 
Systems (s. Kap. 1.4). Emotionen, in der Zoologie 
auch Affekte genannt, sind evolutionär sehr viel äl- 
ter als soziale Ordnungsgefüge, die das System der 
Affekte bis zu einem gewissen Grad neutralisieren 
und damit ein Zusammenleben von Individuen 
erst möglich machen. Emotionen sind daher auch 
bei Menschen evolutionären Ursprungs und weit- 
gehend bei allen Menschen gleich. Emotionale Zu- 
stände sind u.a. Ärger, Wut, Angst, Ekel, aber auch 
Scham, Schuld, Stolz, Freude, Hass, Liebe, Mitleid 
und Eifersucht (Geschwister). An dieser Stelle sei 
daran erinnert, dass Emotionen neurobiologisch 
über das limbische System gesteuert werden, das 
die entsprechende Aktivierung vegetativer und 
hormoneller Zentren - aber auch zentrale Emoti- 
onsareale - anstößt, die wiederum die physischen 
Symptome einer emotionalen Reaktion vermitteln. 
Nach Damasio [14] entstehen daraus spürbare so- 
matische Marker (s. Kap. 1.4), auch dann, wenn die 
somatischen und mimischen Reaktionen unter- 
drückt und nicht sichtbar werden. 

Emotionen haben die Funktion, das interper- 
sonale Gefühlsleben (zwischen sich und anderen) 
und das intrapersonale (in der Person selbst) zu 
regulieren [40]. Die Regulierung negativer, aber 
auch positiver Emotionen ist ungewöhnlich ener- 
gieaufwendig. Um Individuen einen solchen Ener- 


gieaufwand abzuverlangen, müssen Emotionen im 
Verlauf der Evolution sich als notwendig und le- 
benserhaltend herausgebildet haben. Hohe Anteile 
an Energie werden benötigt beim Erleben von 
Emotionen, aber auch, um Emotionen wieder un- 
ter Kontrolle zu bringen und unter Kontrolle zu 
halten. Emotionen haben - als Preis für ihr Erleben 
- die bedrohliche Eigenschaft, die sorgfältig aus- 
balancierte Homöostase des Organismus auszuhe- 
beln und u.U. auch lebensbedrohlich zu gefährden. 
Erwachsene suchen daher vor allem intensive, ne- 
gative Emotionen möglichst zu vermeiden. Kinder 
dagegen sind Emotionen weitgehend ausgeliefert. 
Sie lernen erst im Verlauf ihrer Entwicklung, sie zu 
kontrollieren und zu regulieren [23]. Der Lernpro- 
zess der emotionalen Regulation wird durch die 
Funktion der Spiegelneurone unterstützt. Mit ihrer 
Hilfe lassen sich aus dem Sprachverhalten, der 
Körperhaltung und der Mimik die Emotionen an- 
derer erschließen und die gewonnenen Informa- 
tionen für die Regulation der eigenen Emotionen 
nutzen. Trotz dieser, allen Menschen gemein- 
samen Skala emotionaler Zustände, sind ihre Be- 
deutung und ihre Ausdrucksskala in hohem Maße 
abhängig von den kulturellen Normen und Tabus 
der Kultur, in der ein Kind aufwächst. Emotionale 
Kompetenz muss daher, wie die soziale Kom- 
petenz, mühsam und zeitaufwendig gelernt wer- 
den. Ein Beispiel dazu muss genügen [40]: In indi- 
vidualistischen Kulturen (wie unserer) wird geäu- 
ßerter Ärger eher toleriert, weil er die Individuali- 
tät, die Selbstständigkeit und den Selbstausdruck 
fördert und darstellt - und das im Interesse der 
Selbstbehauptung und im Schutze der individuel- 
len Rechte und Freiheiten, solange der Ärger in so- 
zial angemessener Weise ausgedrückt wird. Scham 
hingegen wird als problematisch angesehen, da 
diese Emotion den Selbstwert einer Person unter- 
gräbt. In kollektivistischen Kulturen (z.B. den asia- 
tischen) wird Ärger weniger toleriert, da Ärger die 
Harmonie der Beziehungen innerhalb der sozialen 
Bezugsgruppe gefährdet. Er ist daher auch zum 
Durchsetzen von Handlungszielen ungeeignet. Da- 
zu müssen andere Wege gefunden werden. Scham 
dagegen wird positiv bewertet, da Scham den Ein- 
zelnen dazu veranlasst, sich der sozialen Bezugs- 
gruppe unterzuordnen. 

Für die Entwicklung der emotionalen Kom- 
petenz existiert bisher keine allgemein akzeptierte 
Theorie, die auch in die entwicklungsneurologi- 
schen Strategien übernommen werden könnte. 
Neben einem eigenen, phänomenologischen An- 
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satz [62] basiert die Darstellung der Entwicklung 
und Regulierung von Emotionen auf den Arbeiten 
von Friedlmeier u. Holodynski [23] und Holodyns- 
ki [40]. 

1. Lebenshalbjahr: Im 1. Lebenshalbjahr ent- 
wickeln Kinder ein Bindungsverhalten zu ihren 
engsten Bindungspersonen, auf dessen Ökonomie 
und Konsequenzen bereits in Kap. 4.1 eingegangen 
wurde. Schon Neugeborene und Kinder in den ers- 
ten Lebenswochen zeigen primäre emotionale Re- 
aktionen, die sie jedoch noch nicht selbst zu regu- 
lieren vermögen. Beschrieben werden Reaktionen 
wie Stress, Schreien, Ekel und Naserümpfen, Inte- 
resse und gerichtete Aufmerksamkeit, Wohlbeha- 
gen, Lächeln. Zur Regulierung ihrer Emotionen 
sind Kinder auf ihre Bindungspersonen angewie- 
sen, bis etwa zum Ende des 3. Lebensjahres. 

Schon bald nach der Geburt können Mütter aus 
der Qualität und der Prosodie des Schreiens die 
Ursache entnehmen und daher gezielt für Abhilfe 
sorgen. Kinder „antworten“ durch Anschmiegen 
und Entspannung, später auch mit Blickkontakt 
auf Zuwendung. In Stresssituationen der gewöhn- 
licheren Art lassen sich Kinder in etwa 10 min be- 
ruhigen, mit Tragen, Wiegen, Zuspruch, sanftem 
Berühren. Gegen Ende des 1. Lebenshalbjahres ha- 
ben Kinder bereits ein reiches Repertoire an Mög- 
lichkeiten entwickelt, sich emotional zu äußern. 
Bei Freude: Lachen, Lautieren, Blickkontakt, freu- 
dige Mimik, lebhafte lockere Bein- und Armbewe- 
gungen. Bei Ärger: anhaltendes Schreien, deutlich 
irritierte Mimik und heftige, dabei gleichzeitig ver- 
spannte Bewegungen des Körpers und der Extre- 
mitäten. 

2. Lebenshalbjahr: Da gegen Ende dieses Zeit- 
abschnittes Ablösungsprozesse aus den engen Be- 
ziehungen mit den Bindungspersonen beginnen, 
wird die Existenz eines transitorischen Gegenstan- 
des bedeutsam und hilfreich (s. Kap. 4.1). Lösungs- 
prozesse sind oft, allerdings nicht immer, mit 
Ängsten verbunden. Daher benötigen Kinder in 
diesem Alter viele Rückversicherungen und Bestä- 
tigungen mit Blickkontakt, Auf-den-Arm-Nehmen, 
Berühren, Schmusen, Streicheln, aber auch mit 
emotional positiv getönten verbalen und nonver- 
balen Dialogen. Die Eigenregulation (intraper- 
sonal) mithilfe von transitorischen Gegenständen 
gelingt gelegentlich. Weitaus wichtiger bleibt je- 
doch die interpersonale Regulation der Trennungs- 
angste. 

3. Lebenshalbjahr: In diesem Alter gelingt es 
Kindern bereits, sich von den engsten Bindungs- 
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personen für ein bis mehrere h zu trennen oder 
ohne sie zu Hause zu bleiben. Entscheidend dafür 
ist jedoch die Gegenwart einer dem Kind gut be- 
kannten Person, die nicht eine enge Bindungsper- 
son sein muss. Die Angst, die Mutter könnte für 
immer verschwunden sein, wird intrapersonal ba- 
lanciert durch die Erfahrung, dass die Mutter bis- 
her immer wieder zurückgekehrt ist (wie andere 
enge Bindungspersonen auch), durch die Verfüg- 
barkeit eines transitorischen Objektes und durch 
eine wohlbekannte Umgebung. Die interpersonale 
Regulierung erfolgt durch eine bekannte Person 
(z.B. Babysitter), die das Kind kennt und der es 
vertraut. Die negativen emotionalen Reaktionen 
und Ausbrüche beim Versagen solcher Versuche 
der Selbst- und Fremdregulierungen sind allen be- 
kannt, die je, wenn auch nur gelegentlich, mit Kin- 
dern dieser und der folgenden Altersgruppen zu 
tun hatten. 

4. Lebenshalbjahr: Bis zum Ende des 2. Lebens- 
jahres hat ein Kind mit der eigenen Regulation - 
aber doch meist auch noch mit wesentlicher Un- 
terstützung interpersonaler Regulationen - ge- 
lernt, in seinem eigenen Bett zu schlafen, sich für 
einige Zeit intensiv selbst zu beschäftigen, auch 
wenn die Bindungspersonen nicht immer im glei- 
chen Raum anwesend sind. In diesem Alter beherr- 
schen Kinder bereits Sprache und Motorik inso- 
weit perfekt, dass sie versuchen, ihre eigenen 
Vorstellungen lautstark und mit voller Körperkraft 
ungehemmt durchzusetzen. Zweijährige werden 
daher oft als die Terrible Twos (die schrecklichen 
2-Jährigen) diskriminiert. Ihr Verhalten sei einer 
„Irotzphase“ geschuldet, die jedes Kind nun ein- 
mal durchlaufen müsse. Die Notwendigkeit des 
Durchstehenmüssens einer Reifestufe, die die 
Trotzphase auszeichne, kann heute nicht mehr 
aufrechterhalten werden [68]. Trotzverhalten zei- 
gen schon Kinder im 1. Lebenshalbjahr, aber auch 
Erwachsene, nur haben diese gelernt, es zu verber- 
gen. 

Wir können an dieser Stelle einfügen, dass wohl 
bei den meisten Kindern eine Trotzreaktion durch 
eine bewusste oder nicht wahrgenommene Been- 
digung einer Teilhabeaktion, einer magische Situa- 
tion oder eine Imitation, die eine Bindungsperson 
durchgesetzt hat, ausgelöst worden ist. Ein zorni- 
ges Kind hat mit seinem Verhalten oder Tun, die es 
als Teilhabefunktion oder als magische Kon- 
sequenz oder als Imitation verstanden wissen 
wollte und dafür Beachtung und Lob erwartet, 
erntet jedoch plötzlich und ganz unerwartet Tadel 
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und Abbruch seiner wohl gemeinten Aktionen. 
Frustration und Trotz sind die Folgereaktionen. 

Zweijährige haben inzwischen ihre eigenen Vor- 
stellungen von der Welt und wie sie funktionieren 
sollte. Denen verleihen sie ungebremst Nachdruck. 
Das sollte uns nicht schwerfallen zu verstehen: Sie 
können noch nicht ihre Handlungsbereitschaft kri- 
tisch hinterfragen, da das dafür verantwortliche 
Frontalhirn (s. Kap. 1.4) in seinen hemmenden 
Funktionen dazu noch nicht fähig ist. Daher ist mit 
ihnen auch kaum zu argumentieren. Leichter, aber 
nicht immer, gelingt es, das Trotzverhalten mit Ab- 
lenken zu beenden. Trotz des Fehlens kritischer 
Einschränkungen sind Kinder am Ende des 2. Le- 
bensjahres in der Lage, sich bei den kleineren, täg- 
lichen Ärgernissen selbst oder mit interpersonaler 
Hilfe innerhalb von 3-5 min zu beruhigen. 

3. und 4. Lebensjahr: In dieser Altersstufe spielt 
die magische Phase für Kinder eine entscheidende 
Rolle, im Denken, Fühlen und emotionalen Emp- 
finden. Darauf wurde schon in Kap. 4.1 hingewie- 
sen. Auch diese Phase und ihre Konditionen wer- 
den, wie der Zwang zur Imitation, von Erwachse- 
nen meist nicht mehr verstanden - und damit 
auch nicht mehr die Handlungen und Argumenta- 
tionen von Kindern diesen Alters. Kinder haben 
beim Übergang in einen Kindergarten bereits eini- 
ge Schritte hin zu einer eigenen (intrapersonalen) 
Regulation ihrer Emotionen gemacht. Sie können 
jetzt für h eine Trennung von ihren Bindungsper- 
sonen verkraften, manchmal auch schon bei gut 
bekannten Familien (Großeltern, Eltern von Freun- 
dinnen, Freunde, Vettern, Basen) über Nacht blei- 
ben. Bei alltäglichen Ereignissen gelingt es Kindern 
nun meist, ihre Emotionen selbst zu regulieren. Sie 
haben sich eine gewisse Toleranz gegen alltägliche 
Ereignisse wie Kummer, Enttäuschungen, Vorfreu- 
den, Ängste, Stress angeeignet. 

5. und 6. Lebensjahr: Diese Altersphase ist cha- 
rakterisiert durch die Überwindung der magischen 
Phase. Die realen Konditionen der Lebenswelt be- 
ginnen zu Selbstverständlichkeiten zu werden, die 
den Übergang in die Schule vorbereiten. Kinder 
wissen nun auch und haben akzeptiert, dass sie 
ein Junge oder ein Mädchen sind und bleiben. Ge- 
legentlich wird noch enger Körperkontakt gesucht: 
bei Erschöpfung, Krankheiten, Müdigkeit, Überfor- 
derung. Dass das Frontalhirn inzwischen Denken 
und Handeln mitbestimmt, zeigt die Tatsache, dass 
Kinder nun auch über frustrierende, beschämende, 
unerfreuliche Ereignisse berichten und sie kom- 
mentieren können. Bis zum Ende des Vorschul- 


alters haben Kinder folgende Fähigkeiten einer 
emotionalen Kompetenz erlernt: 

individuelle, altersgemäß stabile Ich-Struktur 
(Selbstwertgefühl und Selbstbewusstheit), bei 
erhaltener, partnerschaftlicher Bindungsfähig- 
keit, 

transitorische Gegenstände werden nicht mehr 
benötigt; die engsten Bindungspersonen sind si- 
cher und stabil internalisiert bzw. repräsentiert, 
zeitweise Lösung von Bindungspersonen ist un- 
problematisch, 

angemessene Ängste und Frustrationen können 
toleriert und selbst reguliert werden, 
Körperkontakte zur eigenen Rückversicherung 
und zur interpersonalen Regulierung negativer 
Emotionen sind nicht mehr notwendig, 

+ Akzeptanz, ein Mädchen, ein Junge zu sein, 
weitgehende Überwindung der magischen 
Phase, 

Akzeptanz, dass das Leben nun bestimmt wird 
von der Uhrzeit, von Pflichten, Notwendigkeiten 
und Realitäten: mit weitgehender intrapersona- 
ler Regulierung von positiven und negativen 
Emotionen, die sich aus solchen Anforderungen 
ergeben. 


Auffälligkeiten in der emotionalen 
Entwicklung 


e Unsicheres, ambivalentes Bindungsverhalten, 

+ Störungen der emotionalen Regulierung des 
Schlafverhaltens, der Nahrungsaufnahme, der in- 
trapersonalen Regulierung dysphorischer Zu- 
stände (exzessives Schreien, Klammern, Tren- 
nungsängste, Spielunlust, Unruhezustände) [79], 

+ Trennungsängste, 

auffällige Angstsymptomatik (Menschen, Tieren, 

Kindern, Situationen gegenüber), 

transitorische Gegenstände werden noch im Al- 

ter von 5 und 6 Jahren benötigt und mitgetra- 

gen, 

unangemessene magische Logik und weitgehen- 

des Verbleiben in der magischen Phase im 5. und 

6. Lebensjahr (z.B. Mutter oder Vater heiraten zu 

wollen), 

Rückzug in eigene Spiel- und Fantasiewelten, 

geringes Selbstbewusstsein, geringe Selbst- 

bewusstheit (Bewusstheit des Wertes der eige- 
nen Persönlichkeit). 


Störungen der emotionalen Entwicklung führen zu 
externalisierten oder internalisierten Verhaltens- 
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störungen, zu dissozialem Verhalten, zu Angststö- 
rungen, zu chronischen Stressreaktionen, zu Lern- 
störungen, zum Verlust motivierten Lernens und 
zum Verlust des aktiven Spiels und Handelns. 

Untersuchung und Testung der emotionalen 
Entwicklung s. Kap. 4.3 (Entwicklungsbeurteilun- 
gen). 


4.2.7 Entwicklungspfad der Ich- 
(Selbst) Entwicklung 


Definition 


Die Entwicklung eines Bewusstseins von sich 
selbst (Selbstbewusstheit) ist Voraussetzung für 
den Aufbau einer eigenen Persönlichkeit. Die Vor- 
stellungen über sich selbst und die Einschätzung 
der eigenen Persönlichkeit bestimmen letztendlich 
die Qualität des Selbstwertgefühls(Wertschätzung 
der eigenen Person) aber auch die des Selbst- 
bewusstseins (Wissen um die eigenen Fähigkei- 
ten). 

An der Gestaltung des Ichs und seiner Struktu- 
ren sind u.a. die Selbstwahrnehmung, das Selbst- 
konzept, die Eigenakzeptanz, bestimmte Bega- 
bungsstrukturen, die Strukturierung des Tempera- 
ments und die Geschlechtsidentität beteiligt [38], 
[85], [98]. Auch hier gelten die evolutionären 
Grundsätze der variablen, adaptiven und individu- 
ellen Entwicklung des eigenen Selbst aus dem Mix 
von Vorgaben des individuellen Genpools, aus ge- 
machten Bindungs-und Umwelterfahrungen und 
den Folgen des eigenen sozialen, emotionalen und 
explorativen Lernens. Spätestens bei der Geburt 
verfügt ein Kind über ein Ich-Gefühl auf Grund der 
Selbstwahrnehmung des eigenen Körpers. 

Neugeborene unterscheiden im Mundbereich 
sicher, ob sie sich selbst berührt haben oder ob 
eine Fremdberührung erfolgt. Nur auf sie antwor- 
ten sie mit einem Rooting-Reflex, mit einer Hin- 
wendung zu dem Reiz [88]. 


Die Ich-Entwicklung 


Sie verläuft in folgenden Schritten [72]: 

Etwa um den 3. Monat: Mit der zunehmenden 
Fähigkeit greifen zu können entsteht ein Ich-Ge- 
fühl, da das Kind sich als Urheber seines zielgerich- 
teten Handelns erlebt. 

Um das 1. Lebensjahr entsteht ein Ich-Gefühl 
durch das Spielen mit geteilter Aufmerksamkeit 
bei gemeinsamem Fokus wie etwa bei der Triangu- 


4.2 Entwicklungspfade 


lierung [120] und als Subjekt eigener Aktivitäten 
des räumlichen Explorierens (Krabbeln, Gehen). 

Um den Beginn des 2. Lebensjahres beginnt ein 
Kind, das sich im Spiegel sieht, selbst zu erkennen. 
Benützt, um sich selbst zu bezeichnen seinen eige- 
nen Namen oder Rufnamen, und die meist etwas 
später einsetzende Benutzung des persönlichen 
Fürwortes „Ich“. 

Im Verlauf der 2. bis 4. Lebensjahre wächst die 
Kenntnis der eigenen Wünsche, Bedürfnisse und 
der eigenen Überzeugungen, aber auch das Wis- 
sen, dass andere Menschen ebenfalls über diese 
Fähigkeiten verfügen (Theory of Mind). Die be- 
wusste Wahrnehmung des Selbst in diesem Alter 
zeigt sich unübersehbar an dem Selbsterkennen in 
einem Spiegel, an der Selbstbenennung mit dem 
Vornamen oder mit dem Rufnamen und schließ- 
lich „Ich“. In diesem Zeitausschnitt festigt sich das 
Wissen, ein Junge oder ein Mädchen zu sein. 

Bis zum 6. Lebensjahr tendieren Kinder auch 
dazu, ohne größere Hemmungen ihre Fähigkeiten 
zu demonstrieren und sich selbst zu loben [55]. 
Oft erst in der Schule erfahren sie konkrete und 
hartnäckige Leistungsvergleiche, die sie zwingen, 
ihr Bild von sich im sozialen Kontext realistischer 
und selbstkritischer zu sehen und schließlich auch 
zu akzeptieren [101]. 

Im Vorschulalter neigen Kinder dazu, ihre Leis- 
tungen besser zu bewerten als sie tatsächlich sind. 
Noch von der magischen Phase (Kap. 4.1.4) sehen 
sich Kinder so, wie sie sein wollen und damit we- 
niger kritisch. 


Das Werden des „Selbstseins“ 


Über die taktil-kinästhetischen, propriozeptiven 
und vestibulären Modalitäten und deren Bedeu- 
tung für die Haltungskontrolle [13], eng verknüpft 
mit den frühen Bindungserfahrungen, erfolgt of- 
fenbar viel früher als bisher angenommen, eine 
Strukturierung der eigenen Identität, sicher schon 
in der zweiten Hälfte des ersten Lebensjahres, in 
der Form von: Ich werde verstanden, akzeptiert, 
geliebt; ich kann mich bewegen, komme hin, wo- 
hin ich möchte, ich bin stolz auf meine motori- 
schen Fortschritte; meine Aktivitäten werden 
wahrgenommen und beantwortet. Die Freude 
über sich selbst und die Akzeptanz der erworbe- 
nen Fähigkeiten lassen sich direkt und ganz unmit- 
telbar aus der Mimik und dem Verhalten eines 
Kindes ablesen. 
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Auffälligkeiten bei der Entwicklung 
der „Ich-Komponenten 


Ist ein Kind, und das gilt schon für Säuglinge, nicht 
stolz auf sich selbst, in der Weise, wie eben dar- 
gestellt, kann der Mangel an Selbstbewusstheit, da 
nicht limbisch dopaminerg unterstützt, vielfältige 
Ursachen haben, die sich meist als Entwicklungs- 
retardierungen und/oder als frühe Verhaltensstö- 
rungen manifestieren. Auch mangelhafte Bin- 
dungserfahrungen und Vernachlässigung sind in 
der Lage, den Aufbau von Ich-Komponenten zu 
stören oder zu verhindern. 


4.2.8 Entwicklungspfad Selbst- 
ständigkeit 
Worum es geht 


In dieser Zusammenstellung von Entwicklungspfa- 
den darf der Pfad zur Selbstständigkeit nicht feh- 
len. Es ist ein Teil der Menschwerdung gewesen, 
mit den vielen Jahren der Betreuung von Kleinkin- 
dern zu Recht zu kommen, die notwendig waren, 
um sie auf ihr Erwachsenenleben und dessen An- 
forderungen zum Überleben vorzubereiten und zu 
sichern [42]. Es wird nicht übertrieben sein zu be- 
haupten, dass auch heute noch der Übergang zur 
weitgehenden individuellen Selbstständigkeit und 
Selbstversorgung bis zum 6. Lebensjahr strapaziös 
für Eltern und Kinder ablaufen kann. Die einzelnen 
Entwicklungsziele, die erreicht werden müssen, 
sind dazu hin stark kulturabhängig. Eine gute 
Übersicht der Anforderungen und Voraussetzun- 
gen zur Entwicklung der Selbstständigkeit in unse- 
rer Kultur bietet Largo in seinem Buch „Babyjahre“ 
[55]. 


Entwicklung der Selbstständigkeit 


Im Alter von 6 Monaten: Charakteristisch ist be- 
reits der Drang nach Teilhabe (Kap. 4.1.1) und die 
Suche nach Kommunikation und Kooperation z.B. 
bei den Essensvorbereitungen, beim Wickeln, bei 
präverbalen Dialogen, nach dem Schlaf, vor einer 
Mahlzeit. 

Mit 9 Monaten ist ein Säugling in der Lage, seine 
Flasche mit beiden Händen zu halten und die Fla- 
sche bis zu einem ungestörten Trinken zu drehen. 
Motorisch werden alle möglichen Bewegungsmus- 
ter nahezu strategisch bewusst, ausprobiert und 
durchaus mit der Intention, selbst auf die Beine zu 


kommen und damit zum freien Gehen, eines der 
wichtigsten Ziele zur Teilhabe. 

Mit 18 Monaten ist in unseren Breiten, das 
Etappenziel freies Gehen erreicht: Die Freude und 
Stolz, das freie Gehen gelernt zu haben ist unüber- 
sehbar und ist es wert, mit Lob und Anerkennung 
gefeiert zu werden, denn ein bedeutsamer Schritt 
zur Teilhabe und zum Aufbau einer Selbstbewusst- 
heit ist gelungen. 

Etwa ab dem 24 Monat, bis in das dritte und 
vierte Lebensjahr wird an den Tischsitten und an 
einer nicht immer gelingenden Geschicklichkeit 
gearbeitet, mit Löffel und Gabel korrekt umzuge- 
hen. 

Parallel laufend ist es das Ziel, sich selbst an und 
auszuziehen und auf der Toilette alleine zu Recht 
zu kommen, was im Alter von 5 Jahren meist auch 
gelingt. 

Im Alter von 5 und 6 Jahren, mit der Einschu- 
lung sind dann die wichtigsten Entwicklungsziele 
erreicht: Sich selber an-und auszuziehen, korrekt 
auch nach dem Außenwetter; Waschen, Duschen, 
Zähne putzen; vorgegebene Zeiten einzuhalten: 
Alles Voraussetzungen, die gelernt und gelebt sein 
wollen, wenn das Schulalter beginnt. 


4.3 Entwicklungstests und 
Entwicklungsbeurteilungen 


4.3.1 Grundsätzliche Probleme 
von Entwicklungstests 


Zur Beurteilung der Entwicklung der üblichsten 
Entwicklungspfade gibt es nur wenige Tests. Zu al- 
len wäre Empfehlendes oder Kritisches zu sagen. 
In der Praxis wird häufig ein bestimmter Test ge- 
wählt, mit dem über Jahre gearbeitet wird. Daraus 
wird ein Vorteil: Personen, die einen Test regelmä- 
Rig durchführen, wissen, wo die Probleme - auch 
für die zu testenden Kinder - liegen. Zudem baut 
sich in ihrer Erfahrung die Repräsentation einer 
Art normativer Kontrollgruppe auf, die Korrektu- 
ren in einen Testverlauf und deren Bewertung ein- 
zubringen vermag, die die Nachteile eines Tests 
korrigieren. Entwicklungstests im Kleinkind- und 
Vorschulalter haben nur eine bedingt verlässliche 
prädiktive Aussagekraft für die spätere Entwick- 
lung. Dafür ist nicht zuletzt die hohe individuelle 
Variabilität in den verschiedenen Entwicklungs- 
pfaden verantwortlich zu machen, die in den Test- 
theorien nur eine geringe Beachtung findet. Dies 
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stolz auf sich selbst, in der Weise, wie eben dar- 
gestellt, kann der Mangel an Selbstbewusstheit, da 
nicht limbisch dopaminerg unterstützt, vielfältige 
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retardierungen und/oder als frühe Verhaltensstö- 
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dungserfahrungen und Vernachlässigung sind in 
der Lage, den Aufbau von Ich-Komponenten zu 
stören oder zu verhindern. 


4.2.8 Entwicklungspfad Selbst- 
ständigkeit 
Worum es geht 


In dieser Zusammenstellung von Entwicklungspfa- 
den darf der Pfad zur Selbstständigkeit nicht feh- 
len. Es ist ein Teil der Menschwerdung gewesen, 
mit den vielen Jahren der Betreuung von Kleinkin- 
dern zu Recht zu kommen, die notwendig waren, 
um sie auf ihr Erwachsenenleben und dessen An- 
forderungen zum Überleben vorzubereiten und zu 
sichern [42]. Es wird nicht übertrieben sein zu be- 
haupten, dass auch heute noch der Übergang zur 
weitgehenden individuellen Selbstständigkeit und 
Selbstversorgung bis zum 6. Lebensjahr strapaziös 
für Eltern und Kinder ablaufen kann. Die einzelnen 
Entwicklungsziele, die erreicht werden müssen, 
sind dazu hin stark kulturabhängig. Eine gute 
Übersicht der Anforderungen und Voraussetzun- 
gen zur Entwicklung der Selbstständigkeit in unse- 
rer Kultur bietet Largo in seinem Buch „Babyjahre“ 
[55]. 


Entwicklung der Selbstständigkeit 


Im Alter von 6 Monaten: Charakteristisch ist be- 
reits der Drang nach Teilhabe (Kap. 4.1.1) und die 
Suche nach Kommunikation und Kooperation z.B. 
bei den Essensvorbereitungen, beim Wickeln, bei 
präverbalen Dialogen, nach dem Schlaf, vor einer 
Mahlzeit. 

Mit 9 Monaten ist ein Säugling in der Lage, seine 
Flasche mit beiden Händen zu halten und die Fla- 
sche bis zu einem ungestörten Trinken zu drehen. 
Motorisch werden alle möglichen Bewegungsmus- 
ter nahezu strategisch bewusst, ausprobiert und 
durchaus mit der Intention, selbst auf die Beine zu 


kommen und damit zum freien Gehen, eines der 
wichtigsten Ziele zur Teilhabe. 

Mit 18 Monaten ist in unseren Breiten, das 
Etappenziel freies Gehen erreicht: Die Freude und 
Stolz, das freie Gehen gelernt zu haben ist unüber- 
sehbar und ist es wert, mit Lob und Anerkennung 
gefeiert zu werden, denn ein bedeutsamer Schritt 
zur Teilhabe und zum Aufbau einer Selbstbewusst- 
heit ist gelungen. 

Etwa ab dem 24 Monat, bis in das dritte und 
vierte Lebensjahr wird an den Tischsitten und an 
einer nicht immer gelingenden Geschicklichkeit 
gearbeitet, mit Löffel und Gabel korrekt umzuge- 
hen. 

Parallel laufend ist es das Ziel, sich selbst an und 
auszuziehen und auf der Toilette alleine zu Recht 
zu kommen, was im Alter von 5 Jahren meist auch 
gelingt. 

Im Alter von 5 und 6 Jahren, mit der Einschu- 
lung sind dann die wichtigsten Entwicklungsziele 
erreicht: Sich selber an-und auszuziehen, korrekt 
auch nach dem Außenwetter; Waschen, Duschen, 
Zähne putzen; vorgegebene Zeiten einzuhalten: 
Alles Voraussetzungen, die gelernt und gelebt sein 
wollen, wenn das Schulalter beginnt. 


4.3 Entwicklungstests und 
Entwicklungsbeurteilungen 


4.3.1 Grundsätzliche Probleme 
von Entwicklungstests 


Zur Beurteilung der Entwicklung der üblichsten 
Entwicklungspfade gibt es nur wenige Tests. Zu al- 
len wäre Empfehlendes oder Kritisches zu sagen. 
In der Praxis wird häufig ein bestimmter Test ge- 
wählt, mit dem über Jahre gearbeitet wird. Daraus 
wird ein Vorteil: Personen, die einen Test regelmä- 
Rig durchführen, wissen, wo die Probleme - auch 
für die zu testenden Kinder - liegen. Zudem baut 
sich in ihrer Erfahrung die Repräsentation einer 
Art normativer Kontrollgruppe auf, die Korrektu- 
ren in einen Testverlauf und deren Bewertung ein- 
zubringen vermag, die die Nachteile eines Tests 
korrigieren. Entwicklungstests im Kleinkind- und 
Vorschulalter haben nur eine bedingt verlässliche 
prädiktive Aussagekraft für die spätere Entwick- 
lung. Dafür ist nicht zuletzt die hohe individuelle 
Variabilität in den verschiedenen Entwicklungs- 
pfaden verantwortlich zu machen, die in den Test- 
theorien nur eine geringe Beachtung findet. Dies 
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auch, weil die meisten Kleinkindertests auf den 
Entwicklungsvorstellungen von Gesell und auf sei- 
ner Reifetheorie basieren, wie u.a. der Bayley-Test, 
der Griffith-Test, die Denver-Skalen, die Münchner 
funktionelle Entwicklungsdiagnostik. Bei normal- 
begabten Kindern zeigen die IQ-Werte erst etwa 
ab dem 5. Lebensjahr eine hohe intraindividuelle 
Konstanz [96]. Als Faustregel kann aber doch gel- 
ten, dass Kinder, die in den ersten 3 Lebensjahren 
sich unauffällig entwickeln, eine hohe statistische 
Chance haben, auch weiterhin unauffällig zu blei- 
ben. Kinder mit schon frühen konstant auffälligen 
Entwicklungsbefunden haben ebenfalls eine er- 
höhte statistische Wahrscheinlichkeit einer blei- 
benden auffälligen oder beeinträchtigten Entwick- 
lung. Nicht immer wird verstanden, dass im frü- 
hen Kindesalter, also im Bereich der Entwicklungs- 
neurologie, die Prädiktivität eines Tests zunächst 
wenig bedeutsam ist, wohl aber die tatsächlich er- 
hobenen neurologischen und entwicklungsorien- 
tierten Befunde hier und jetzt und im Vergleich zu 
den Befunden einer validen Altersnorm. Zeigt ein 
individuelles Kind zu einem bestimmten Zeitpunkt 
seiner Entwicklung Auffälligkeiten, muss auch so- 
fort entschieden werden, welche diagnostischen 
und/oder therapeutischen Konsequenzen sich da- 
raus ergeben. 

Weitere Informationen über Tests und Testbe- 
dingungen finden sich bei Petermann et al. [83] 
und bei Hagmann-von Arx u. Meyer. [35]. In der 
hier gegebenen Zusammenstellung sind heute 
(noch) übliche Entwicklungstests aufgeführt. 
Die bereits bei einzelnen Entwicklungspfaden 
erwähnten Tests sind hier nicht noch einmal 
aufgelistet. Eine kritische Kommentierung der 
aufgeführten Tests erfolgt aus Gründen der Be- 
schränkung auf entwicklungsneurologische 
Schwerpunkte nicht. Sie können den angegebenen 
Publikationen entnommen werden. 

+ Bayley-Scales II: Altersbereich 1.-42. Monat, 

+ Erweiterte Vorsorgeuntersuchung (EVU): Alters- 
bereich U4-U9, 

e Neuropsychologisches Entwicklungs-Screening 

(NES): Altersbereich U4-U7, 

+ Griffiths-Entwicklungsskalen (GES): Alters- 
bereich 0;1-1;11 Jahre, 
e Münchner funktionelle Entwicklungsdiagnostik 

(MFED): Altersbereich 0;1-2;11 Jahre, 

+ Wiener Entwicklungstest (WET): Altersbereich 

3-5;11 Jahre, 


4.3 Entwicklungstests 


+ Diagnostische Einschätzskalen zur Beurteilung 
des Entwicklungsstandes und der Schulreife 
(DES): Altersbereich vor und nach Einschulung, 

+ Basisdiagnostik für umschriebene Entwicklungs- 
störungen im Vorschulalter (BUEVA): 


Altersbereich 4;0-5;11 Jahre. 

Der ET6-6 [84] soll hier jedoch kurz kommen- 
tiert werden, da er bisher der einzige Entwick- 
lungstest ist, der auf dem sog. Grenzsteinprinzip 
(s. Kap. 4.3.3) basiert. Mit ihm lassen sich erreichte 
Entwicklungsziele zu einem bestimmten Alter er- 
fassen. Testtheoretisch wird, wie bei vielen ande- 
ren Tests, nicht eine Hierarchie der Entwicklungs- 
schritte unterstellt. Mit dem ET 6-6 lässt sich au- 
ßerdem die gesamte Altersspannbreite von 0;6- 
5;11 Jahren erfassen. Verlaufskontrollen können 
daher mit demselben Testwerkzeug durchgeführt 
werden. 


4.3.2 Strukturierte 
Spielsituationen 


Im Kleinkindes- und Vorschulalter ist die Anwen- 
dung standardisierter Entwicklungstests proble- 
matisch, worauf bereits hingewiesen wurde. Oft 
sind die Testbedingungen für das Kind ungewohnt, 
die Situation wird von ihm als unbehaglich, 
manchmal auch als beängstigend empfunden. Eine 
Einflussnahme auf die Motivation des Kindes ist 
nur in engen Grenzen erlaubt. In einer Spielsituati- 
on kann auf die emotionale Situation des Kindes 
sowie auf seine augenblickliche Interessenlage ein- 
gegangen werden. Damit kann nicht nur die Quan- 
tität, sondern auch die Qualität seiner Leistungen 
beurteilt werden: Wie geht das Kind an die Lösung 
der in der Spielsituation gestellten Aufgaben he- 
ran? Wie korrigiert es Fehler? Versteht es verbale 
Aufforderungen oder benötigt es zusätzliche Infor- 
mationen durch Gestik, Mimik, Demonstration? 
Auch die Interaktion mit den Eltern kann beurteilt 
werden, da sie bei der Untersuchung danebensit- 
zen und ihr Kind in dieser Situation selbst beob- 
achten und erleben. Eltern werden sich rasch der 
Schwierigkeiten ihres Kindes während der Spielsi- 
tuation bewusst, sie verstehen dann auch sehr viel 
leichter, ob, warum und welche Therapien not- 
wendig sind. Nur sehr selten ist ein Kind nicht be- 
reit, sich auf eine Spielsituation einzulassen. Gerne 
beteiligt sich ein Kind jedoch, wenn es erkennt, 
dass die Testperson sich mit ihm gemeinsam in 
der Spielsituation befindet und den Eindruck ver- 
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meidet, das Kind in seinen Schwächen prüfen zu 
wollen. Kinder mit kognitiven oder sprachlichen 
Problemen wissen sehr wohl, wo ihre Schwächen 
liegen, sie haben deswegen auch Vermeidungs- 
strategien entwickelt, um solchen Konfrontationen 
zu entgehen. 

Die Untersuchung gelingt am besten, wenn sie 
in einem spielzimmerähnlichen Setting erfolgt. 
Wichtige Informationen sind schon durch das Be- 
obachten des freien Spieles des Kindes beim Ge- 
spräch mit den Eltern zu erhalten. Das Kind wird 
sich mit dem vorhandenen Spielzeug beschäftigen 
oder dies nicht tun und lieber die Nähe der Eltern 
suchen. Als besonders anregend für Kinder haben 
sich Playmobil-Teile, Duplo-Lego-Bausteine, Holz- 
bausteine, für Rollenspiele eine einfache Puppen- 
stube mit Puppengeschirr, einfache kleine Puppen 
mit Zubehör, Spielautos, Holzautos, mit denen 
Funktionen möglich sind (Kran, Feuerwehrauto 
u.Ä.), und/oder kleiner Bauernhof mit Tieren, 
großflächigere Puzzle, kleine Holzeisenbahn und 
Telefon erwiesen. Auch eine Steckbox mit unter- 
schiedlich großen Zylindern, eine Formenbox (un- 
terschiedlich gestaltete Klötzchen zum Einstecken) 
und einfache, kleine Bilderbücher mit Abbildungen 
von Objekten und kleinen alltäglichen Geschehnis- 
sen sind empfehlenswert. 

Die Spieltest-Situation selbst sollte je nach Alter 
des Kindes - und je nach dem, im freien Spiel zu- 
vor eingeschätzten Entwicklungsstand - eine be- 
stimmte Sequenz von Spielabläufen einhalten, um 
möglichst viele Facetten des Spielverhaltens beur- 
teilen zu können. Der Ablauf einer Spieltest-Situa- 
tion muss daher strukturiert sein: Es sollte immer 
das gleiche Spielmaterial (nach Alter ausgewählt) 
verwendet und möglichst eine festgelegte Sequenz 
der Darbietungen neuer Spielsituationen eingehal- 
ten werden, soweit das Spielverhalten des Kindes 
und seine Motivation dies erlauben. Wenn eine 
strukturierte Spielsituation zur Routine geworden 
ist, lässt sich in knapp 20 min die folgende, beacht- 
liche Liste an entscheidenden Informationen über 
ein individuelles Kind gewinnen: 

e motorisches Verhalten (wenig, unauffällig, hy- 
peraktiv), 

e Qualität der Motorik der Hände und Finger, 
Hand-Augen-Koordination, 

+ Händigkeit, 

° rezeptives Sprachverständnis, 

e Sprache, Sprechfähigkeit, 

Präzision und Dauer der visuellen Konzentration 
und Perzeption, 


e Präzision und Dauer der auditiven Konzentration 
und Perzeption, 

+ Präzision der taktilen Perzeption (Einfügen von 
Puzzleteilen), 

e Körperschema (anhand von Fragen an das Kind 
oder mit Fragen nach Körperteilen auf Abbildun- 
gen), 

+ Fähigkeit zur Kategorisierung und Klassifikation 
(Tiere, Pflanzen, Menschen, Obst, Blumen, Tätig- 
keiten, Jahreszeiten), 

+ Verständnis von räumlichen Zuordnungen 
(oben, neben, vor, hinter), 

+ Problemlösungs-Strategien (ohne oder mit 
etwas Hilfe), 

e Kurzzeitgedächtnis, 

e Aufmerksamkeit, Konzentration, Motivation, 

+ Frustrationstoleranz (!), 

° Arbeitstempo (Ermunterung, Anfangshilfen er- 
forderlich, gelegentlich, keine), 

e Selbstwertbewusstsein, Temperament. 


Die Liste der zu beobachtenden und zu gewinnen- 
den Informationen geht jedoch noch wesentlich 
weiter: 

+ Wird eine spezielle Spielaufgabe überhaupt ver- 
standen? 

+ Können kleine verbale/nonverbale Hilfen der El- 
tern oder der Testperson vom Kind aufgenom- 
men und umgesetzt werden? 

Ist das Kind in der Lage, solche Hilfen zu akzep- 
tieren? 

e Kann das Kind daraus Informationen gewinnen, 
die es ihm ermöglichen, selbst an der Lösung 
eines Problems weiterzuarbeiten? 

e Kann aus Fehlern gelernt werden, hat das Kind 
diese selbst bemerkt oder wurde es durch Test- 
person oder Eltern darauf hingewiesen? 

e Wie ist die Art der Kommunikation zwischen El- 
tern und Kind (fordernd, ermunternd, helfend, 
einschüchternd, entmutigend)? 

+ Wie ist der Kontakt zur Person, die die Spielsi- 
tuation anbietet (verweigernd, abweisend, 
schüchtern, zunehmend vertrauend, freundlich- 
bereit, distanzlos)? 

+ Wie sind die emotionalen Reaktionen bei Erfol- 
gen, bei Misserfolgen? 


Bei einem solchen Vorgehen dürfen zwar keine 
wissenschaftlich verwertbaren Ergebnisse erwar- 
tet werden, wohl aber Ergebnisse, die von hoher 
klinischer und therapeutischer Relevanz sind, da 
sie genügend Hinweise bieten, in welchen Berei- 
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chen das zu beurteilende Kind offensichtlich 
Schwierigkeiten hat und in welchen nicht. Damit 
können auch individuelle therapeutische Konzepte 
für ein Kind entwickelt werden, die den Schwä- 
chen des Kindes angemessen sind. Das hier vor- 
geschlagene Vorgehen hat sich seit Langem an der 
Tübinger Abteilung als aussagekräftiges und ver- 
lässliches diagnostisches Handwerkszeug bis heute 
bewährt. Wir wissen auch aus Erfahrung, dass eine 
hohe Korrelation der Ergebnisse mit standardisier- 
ten Entwicklungs-Tests besteht, die immer - und 
spätestens - 1 Jahr vor der Einschulung durch- 
zuführen sind, um die Begabungsstruktur des Kin- 
des im Hinblick auf die Einschulung genauer fest- 
zulegen zu können. Eine Spielsituation kann in der 
Praxis nach den angegebenen Prinzipien selbst zu- 
sammengestellt werden, sie muss sich nicht streng 
an die hier empfohlenen Materialien halten. In der 
kinderärztlichen Praxis fällt es außerdem leicht, 
eine normative Referenzpopulation gesunder Kin- 
der zur Validierung des eigenen, altersbezogenen 
Vorgehens und der Testergebnisse zu gewinnen. 
Die Beurteilung der kognitiven, sprachlichen 
und kommunikativen Entwicklung mithilfe einer 
Spielsituation wird hier nur in den prinzipiellen 
Ansätzen dargestellt, um zu zeigen, dass damit ein 
Instrument zur Verfügung steht, das 
« den kindlichen Interessen und Bedingungen die- 
ses Alters entgegenkommt, 
+ eine hohe Motivation zur Mitarbeit auslöst, 
+ dem Kind Chancen bietet, sich selbst in die Spiel- 
situation einzubringen, 
+ in der Lage ist, Verweigerungstendenzen abzu- 
bauen und schließlich 
« den Kindern Vergnügen und meist auch Erfolge 
erleben lässt. 


Mit einem solchen Vorgehen gelingt fast aus- 
nahmslos eine zuverlässige Beurteilung des Ent- 
wicklungsstandes eines Kindes. Auf eine ähnliche 
Strategie mit einem Testbogen werden wir in Kap. 
5, bei dem Thema „Frühe Lernstörungen“, zurück- 
kommen. 


4.3.3 Grenzsteine der Entwicklung 
Definition 

Grenzsteine der Entwicklung sind Entwicklungs- 
ziele, die von etwa 90-95% einer definierten Po- 
pulation gesunder Kinder bis zu einem bestimm- 


ten Alter erreicht worden sind. Sie sind durch nor- 
mative altersrelevanten Kontrollpopulationen vali- 


4.3 Entwicklungstests 


diert. Die ausgewählten Items der Grenzsteine sind 
übliche Durchgangsstadien der kindlichen Ent- 
wicklung in unserer mitteleuropäischen Kultur. 
Grenzsteine müssen klar definiert sein, damit sie 
von Eltern leicht erfragt und von diesen auch si- 
cher verstanden und beantwortet werden können. 
In der kinderärztlichen Praxis sollen sie leicht zu 
beobachten oder zu erfragen sein. Die Fertigkeiten 
der auf ein bestimmtes Alter bezogenen Grenzstei- 
ne müssen von den Kindern gut beherrscht, auto- 
matisiert und in den Aktivitäten ihres täglichen 
Lebens integriert sein, wenn sie als erfüllt doku- 
mentiert werden sollen. Die allermeisten Kinder 
erreichen Entwicklungsziele viel früher. Kinder, 
die ein Entwicklungsziel nicht zu dessen Grenz- 
steinalter erreicht haben, dürfen nicht mehr nur 
als „Spätentwickler“ bezeichnet werden. Eine Su- 
che nach den möglichen Ursachen einer verzöger- 
ten Entwicklung ist notwendig. Mit den Grenzstei- 
nen lassen sich keine Diagnosen stellen. Nicht er- 
reichte Grenzsteine haben nur eine Warnfunktion, 
die dazu auffordert, betroffene Kinder in ihrer 
weiteren Entwicklung genau zu verfolgen oder 
eine Entwicklungsdiagnostik zu veranlassen. Die 
Grenzstein-Strategie ist kein Entwicklungstest! 
Sie dient ausschließlich dazu, entwicklungsgefähr- 
dete oder bereits entwicklungsauffällige Kinder 
nicht zu übersehen. 

Die Grenzsteine der sozialen Kompetenz erfas- 
sen die zunehmend komplexeren Fähigkeiten 
eines Kindes, mit anderen Kindern und Erwachse- 
nen soziale Beziehungen aufnehmen und gestalten 
zu können. Die Grenzsteine der emotionalen Kom- 
petenz erfassen die zunehmend komplexeren Fä- 
higkeiten eines Kindes, sein eigenes emotionales 
Erleben wahrnehmen zu können und seine eigene 
emotionale Kompetenz zu entwickeln. Die kogniti- 
ve Entwicklung kann nur mit psychologischen 
Tests beurteilt werden, wenn der Verdacht einer 
Störung der kognitiven Entwicklung besteht. 
Durch gezieltes Fragen zu Kategorisierungen und 
mit den Fähigkeiten zum Malen (Fähigkeit der 
zentralen Repräsentation von Begriffen und Ge- 
genständen) lassen sich einige Facetten der kogni- 
tiven Entwicklung erfassen. Grenzsteine sind kei- 
ne Meilensteine. Meilensteine (meist aus der eng- 
lischsprachigen Literatur übernommen), geben 
den Mittelwert oder die 50. Perzentile eines spe- 
ziellen Entwicklungsverlaufes an, haben aber für 
entwicklungsneurologische Beurteilungen keine 
Bedeutung. Wie wir inzwischen gelernt haben, un- 
terscheiden sich Normpopulationen unterschiedli- 
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cher Kulturen in ihren Entwicklungspfaden be- 
trächtlich, weshalb zur Validierung der Altersfixie- 
rungen von Grenzsteinen nur normative Werte 
von Populationen mit gleichem kulturellen Hinter- 
grund herangezogen werden können. 


Wie werden Grenzsteine für 
Entwicklungsbeurteilungen 
genutzt? 


Grenzsteine sind auf vollendete Lebensmonate 

oder Lebensjahre validiert. Da die meisten Kinder 

nur selten am Tage ihres vollendeten Lebens- 

monats oder -jahres untersucht werden können, 

sind die Grenzsteine in bestimmten „Zeitfenstern“ 

abfragbar: 

e Im 6., 9., 12. Monat innerhalb eines Zeitraum von 
-/+14d, 

e ab dem 18. Monat in einem Zeitraum von -/+4 
Wochen. 


Die Entwicklung eines Kindes kann aber auch zu 
jedem anderen Zeitpunkt mit den direkt voraus- 
gegangenen und mit den direkt nachfolgenden 
Grenzsteinen überprüft werden. Die Ergebnisse 
sind dann beim Erreichen des korrekten Zeitfens- 
ters zu bestätigen oder zu korrigieren. Somit ist 
auch eine mehrjährige Kontrolle der Entwicklung 
möglich, wenn es sich als notwendig erweist. 

Abschließend sei noch einmal darauf hingewie- 
sen, dass definitionsgemäß die allermeisten der 
sich unauffällig entwickelnden Kinder ihre Ent- 
wicklungsziele sehr viel früher erreichen als sie in 
ihren Grenzsteinen angegeben sind. 


Validierte und teilvalidierte 
Grenzsteine der Entwicklung 


R. Michaelis©, R. Berger (Version 2, 2016) 


6. Monat 


> Entwicklung der Körpermotorik. (1) Rückenla- 
ge: Waches Kind, in Ruhe und Bewegung ins- 
gesamt symmetrische, jedoch auch wechselnde 
Körperhaltungen und Bewegungen der Arme und 
Beine. (2) Bauchlage: Anheben des Kopfes, Abstüt- 
zen auf die vorderen Anteile der Unterarme, Hände 
geöffnet. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) Rü- 
ckenlage: Aktives Übernehmen eines kleinen Ge- 


genstandes/Spielzeugs von einer Hand in die ande- 
re. (4) Gezieltes Greifen mit daumenseitig beton- 
tem Faustgriff (radialer Faustgriff). 


> Sprach- und Sprechentwicklung. (5) Sponta- 
nes, monologisches, variationsreiches Lautieren 
ohne Lippenschlusslaute. (6) Dialogisches Lautie- 
ren(„Baby-Dialoge“): Kind antwortet auf freundli- 
ches Ansprechen mit eigenem Vokalisieren. 


>» Kognitive Entwicklung. (7) Objekte/Spielzeuge 
werden mit beiden Händen ergriffen, in den Mund 
gesteckt, benagt. (8) Sich langsam vor den Augen 
bewegende Gegenstände werden aufmerksam und 
mit parallel geführten Augen verfolgt. 


> Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) Kind 
hält stabilen, nicht nur momentanen Blickkontakt. 
(10) Lächelt auf zugewandtes Gesicht vertrauter 
und fremder Personen. 


> Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Antwortet mit Lautieren, Blickkontakt, lebhaf- 
ter Mimik, Arm-Beinbewegungen auf freundliches 
Ansprechen und Anschauen durch vertraute Per- 
sonen. (12) Nur gelegentliche Schreiattacken, bei 
denen sich Kind innerhalb von 10-20 min durch 
Herumtragen, Zureden, leises Singen, Wiegen be- 
ruhigen lässt. 


> Ich-Entwicklung. (13) Kind wendet seine volle 
Aufmerksamkeit den Aktivitäten zu, die in seiner 
nächsten Umgebung gerade deutlich sicht- und 
hörbar geschehen. (14) Auf den Arm genommen, 
nutzt das Kind seine aufrechte Haltung aktiv, um 
einen Überblick über seine nächste Umgebung zu 
gewinnen. 


> Entwicklung zur Selbstständigkeit. (15) Kennt 
Vorbereitungen zur Nahrungsaufnahme und ver- 
folgt sie mit sichtlichem Interesse und lebhaften 
Bewegungen. (16) Signalisiert deutlich Unbehagen 
bei Hunger, Langeweile, Müdigkeit, nassen Win- 
deln. 


9. Monat 


> Entwicklung der Körpermotorik. (1) Gut koor- 
dinierte Fortbewegung auf dem Boden (Kriechen, 
Krabbeln, Bärengang): (2) Selbständiges, flüssiges 
Drehen von Rückenlage zu Bauchlage und umge- 
kehrt. 
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>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) 
Scherengriff: Kleine Gegenstände werden zwi- 
schen gestrecktem Daumen und mehr oder weni- 
ger gestrecktem Zeigefinger gehalten. (4) Gezieltes 
Greifen mit der ganzen rechten und linken Hand 
(Faustgriff). 


> Sprach- und Sprechentwicklung. (5) Spontanes 
Vokalisieren in längeren Silbenketten, vorwiegend 
mit a/e Vokalen und mit Lippenschlusslauten (Ba- 
ba-ba-ba oder da-da-da-da u.ä. Reihungen. (6) 
Dialogisches, präverbales Lautieren, wenn Kind 
freundlich angesprochen wird. 


» Kognitive Entwicklung. (7) Kennt tägliche Ab- 
läufe und kleine, gemeinsame Spielchen gut, zeigt 
Erwartungshaltung und beteiligt sich gerne (Essen, 
Baden, Wickeln, Ausgehen, Hoppe-Hoppe-Reiter, 
Guck-Guck. da-da). (8) Kleine Gegenstände/Spiel- 
zeuge werden wechselweise in die Hand genom- 
men, mit einem oder mit mehreren Fingern kon- 
zentriert betastet und in ihren Qualitäten genau 
taktil überprüft, gelegentlich auch noch mit den 
Lippen und dem Mund. 


>» Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) Un- 
terscheidet zwischen bekannten und unbekannten 
Personen; bei Fremden oft keine echte „Fremdelre- 
aktion“, aber doch eine gewisse Zurückhaltung. 
(10) Freut sich über die Anwesenheit anderer Kin- 
der. 


> Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Meist emotional balanciertes, ausgeglichenes 
Kind. (12) Bei bestimmten täglichen Abläufen 
(Skripts), reagiert Kind mit Freude oder mit Unwil- 
len (z.B. auf Flasche, Windeln, Schlafen gehen). 


> Ich-Entwicklung. (13) Zeigt individuelle Eigen- 
heiten, die beachtet werden wollen (z.B. sehr ru- 
hig, sehr lebhaft, visuell sehr aufmerksam, sehr auf 
bestimmte Personen bezogen, eher zurückhaltend, 
gute/r, bzw. schlechte/r Esserin/Esser oder Schläfe- 
rin/Schläfer. (14) Liebt es, „dabei zu sein“ (Teilha- 
ben am Leben der Familie, bei bestimmten Bin- 
dungspersonen, Spielgruppe, Kinderkrippe, Tages- 
mutter). 


>» Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) Hält 
mit beiden Händen Flasche selbst beim Trinken, 
dreht Flasche selbstständig bei nicht optimalem 
Milchfluss. (16) Versucht durch eigene Initiative 


4.3 Entwicklungstests 


(Anlachen, Lautieren) Kontakt und Zuwendung 
von Personen/Kindern zu gewinnen. 


12. Monat 


>» Entwicklung der Körpermotorik. (1) Freies Sit- 
zen mit geradem Rücken und sicherer Gleichge- 
wichtskontrolle ohne Abstützen mit den Händen. 
(2) Mit Festhalten (Wand, Möbel) gelingen Stehen 
und einige Schrittchen gut. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) Ge- 
zieltes Greifen kleiner Gegenstände mit unvoll- 
ständigem Pinzettengriff (mit gebeugtem Daumen 
und Zeigefinger, noch nicht mit den Fingerspitzen). 
(4). Gezieltes Greifen mit den Fingern der rechten 
und der linken Hand. 


>» Sprach- und Sprechentwicklung. (5) Deutlich 
artikulierte Silbenverdoppelungen wie ga-ga, ba- 
ba, da-da u.ä. (6) Gehörte bekannte Geräusche 
und Laute, auch vorgesprochene Silben werden 
nachgeahmt. 


» Kognitive Entwicklung. (7) Spielzeug/Objekt, 
vor den Augen des Kindes mit einem Tuch bedeckt, 
wird vom Kind durch Wegziehen des Tuches wie- 
der gefunden. (8) Ahmt kleine Gesten und Mimik 
nach (z.B. Winke-winke, Backe-backe-Kuchen, 
„wie groß, so groß“, Pusten bei Ausblasen von Ker- 
zen, oder bei „Pusteblumen“). 


>» Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) Kind 
beginnt selbst einen Kontakt mit (Bindungs-) Per- 
sonen, führt ihn fort oder beendet ihn. (10) Zeigt 
mit Zeigefinger oder durch Blickhinwendung auf 
Spielzeug, Personen, Tiere, um mit Bindungsper- 
son gemeinsames Interesse zu teilen („Triangulie- 
rung“). 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Freut sich über Blickkontakt, Berühren, Strei- 
cheln, Anlehnen, Schmusen. (12) Trennung von 
Bindungsperson (z.B. Mutter geht Einkaufen) wird 
toleriert oder emotional negativ emotional negativ 
realisiert (Enttäuschung, Weinen, Verunsicherung, 
Schreien), obwohl Kind von gut bekannter Person 
in der Zwischenzeit betreut wird. 


» Ich-Entwicklung. (13) Betrachtet sich gerne in 
einem Spiegel, ohne sich zu erkennen. (14) Kind 
hat gelernt, dass es mit seinem Verhalten das Ver- 
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halten seiner Bindungspersonen verändern kann; 
es versucht, durch Charme oder Widerstand, be- 
stimmte Wünsche und seine eigenen Vorstellun- 
gen durchzusetzen. 


>» Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) Un- 
entwegtes, positiv motiviertes Ausprobieren er- 
worbener oder neu zu erwerbender motorischer 
und feinmotorischer Fähigkeiten. (16) Trinkt 
selbst, oft noch mit etwas Hilfe, aus Tasse/Becher. 


18. Monat 


>» Entwicklung der Körpermotorik. (1) Freies Ge- 
hen, zeitlich unbegrenzt (noch erlaubt: Etwas 
breitbeinig, nicht ganz aufrecht, Arme noch etwas 
breit zur Balance). (2) Treppen werden bewältigt 
mit Nachstellschritt, mit Festhalten am Geländer 
oder an der Hand Erwachsener. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) Si- 
cherer, präziser Pinzettengriff. (4) Gegenstände, in 
der Hand gehalten, werden auf Bitte oder Auffor- 
derung hergegeben. 


> Sprach- und Sprechentwicklung. (5) Lebhafte 
Lautbildung, dialogisches „Reden“ mit Bindungs- 
personen. (6) „Mama“ und „Papa" sowie Symbol- 
sprache (z.B. wau-wau, nam-nam, heia). 


» Kognitive Entwicklung. (7) Rollenspiele mit 
sich selbst, z.B. nachahmendes Spielen wie Füt- 
tern, Windeln, Schlafen legen u.ä. im Spiel mit 
Puppe/Stofftieren. (8) Kind zeigt bei Befragen in 
einem Bilderbuch auf ihm bekannte Gegenstände, 
Tiere, Pflanzen, Tätigkeiten. 


>» Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) Inte- 
ressiert sich für das Spielen anderer Kinder; noch 
kein kommunikatives Zusammenspielen, jedoch 
paralleles Nebeneinanderspielen. (10) „Nein“ wird 
verstanden und meist auch befolgt. 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Kind kann sich für 1-2 h von Bindungsperson 
trennen, wenn die Betreuung durch eine ihm gut 
bekannte Person erfolgt (z.B. Babysitter). (12) Ver- 
sichert sich in neuen Situationen und Unterneh- 
mungen mit wiederholten Blickkontakten, ob sein 
Vorhaben von der Bindungsperson gebilligt oder 
missbilligt wird. 


> Ich-Entwicklung. (13) Schaut gerne in einen 
Spiegel, erkennt sich selbst oder noch nicht. (14) 
Kann seinen eigenen Willen zum Ausdruck brin- 
gen, verbal mit „nein“ oder „ja“ oder mit entspre- 
chender Gestik und/oder Mimik. 


> Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) So- 
cken u./o. Kopfbedeckungen werden gezielt abge- 
zogen bzw. ausgezogen. (16) Nimmt selbstständig 
einen gefüllten Becher und trinkt ohne zu kle- 
ckern. 


24. Monat 


> Entwicklung der Körpermotorik. (1) Gegen- 
stände können, beugend oder hockend, ohne Ver- 
lust des Gleichgewichts vom Boden aufgehoben 
werden. (2) Rennen mit sicherem Gleichgewicht, 
Hindernisse werden umgangen. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) 
Malstift wird mit Faustgriff oder "Pinselgriff" (mit 
den ersten 3 Fingern) gehalten. (4) Kind kann ein- 
gewickelte Bonbons/kleinere Gegenstände aus- 
wickeln. 


> Sprach- und- Sprechentwicklung. (5) 1-Wort- 
Sprache (neben "Mama" und "Papa" noch 20 Wör- 
ter. (6) 2-Wort-Sätze, wie z.B. „Mama komm“, 
werden gut verständlich ausgesprochen. 


>» Kognitive Entwicklung. (7) Bauklötzchen 0.4. 
werden gestapelt (mind. 3). (8) Konzentriertes Ein- 
räumen/Ausräumen (Spielzeug, Gegenstände) von 
Behältern/Schubladen über etwa 10 min, dabei ge- 
naues Betrachten, Betasten einzelner Objekte. 


> Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) 
Durch Ziehen an der Hand oder an der Kleidung 
versucht das Kind eine Bindungsperson an den Ort 
zu bewegen, zu dem es gerne möchte. (10) Sucht 
selbst aktiven und kommunikativen Austausch mit 
anderen Kindern. 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Bei täglichen Ärgernissen lässt sich das Kind 
meist innerhalb von 3-5 min beruhigen. (12) Kann 
sich für etwa 15-20 min alleine beschäftigen, wis- 
send, dass sich die Mutter in räumlicher Nähe (an- 
deres Zimmer, Küche) befindet, jedoch nicht sicht- 
bar ist. 
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> Ich-Entwicklung. (13) Erkennt sich selbst in 
einem Spiegel. (14) Kind lehnt Hilfen gelegentlich 
vehement ab, obwohl es beabsichtigte Tätigkeit 
noch nicht meistern kann, möchte selbst probie- 
ren. 


>» Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) Isst 
selbstständig mit einem Löffel, wenn auch noch 
nicht immer perfekt. (16) Kennt erreichbare Licht- 
und Geräteschalter, deren promptes Funktionieren 
wiederholt und immer wieder von neuem auspro- 
biert wird. 


36. Monat 


>» Entwicklung der Körpermotorik. (1) Beidbei- 
niges Abhüpfen von einer untersten Treppenstufe 
mit sicherer Gleichgewichtskontrolle möglich. (2) 
Rennen mit deutlichem Armschwung, Umsteuern 
von Hindernissen; plötzliches, promptes Anhalten 
gelingt ohne Gefährdung des Gleichgewichts. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) 
Dünne Buch-oder Journalseiten werden sorgfältig 
einzeln umgeblättert. (4) Benutzt sicheren 3-Fin- 
ger-Spitzgriff (Daumen, Zeige- und Mittelfinger) 
zur präzisen Manipulation kleiner Gegenstände. 


>» Sprach- und Sprechentwicklung. (5) 3-5- 
Wort-Sätze (Kombinationen von Nomina, Hilfsver- 
ben, Präpositionen, Adjektiven). (6) Unauffällige, 
flüssige Aussprache. 


» Kognitive Entwicklung. (7) Malen und Kritzeln, 
auch wenn noch wenig gestaltend gemalt wird, 
kommentiert Kind, wenn gefragt, wen und/oder 
was es malt oder gemalt hat. (8) Konzentriertes, 
anhaltendes Spielen für mindestens 30 min mit 
Puppen, Autos, Bausteinen, Lego, Playmobil u. ä. 


> Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) Ge- 
meinsames Spielen mit anderen Kindern über 
mindestens 20 min, mit sprachlicher Kommunika- 
tion und Austausch von Gegenständen. (10) Hilft 
gerne mit, soweit bei häuslichen Tätigkeiten mög- 
lich. 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Kind kann ohne Bindungsperson für einige h 
bei ihm bekannten Personen bleiben (auch außer- 
halb seines Zuhauses). (12) Bei erfreulichen Ereig- 
nissen zeigt Kind mit Mimik und lebhaften Bewe- 


4.3 Entwicklungstests 


gungen seine Freude, bei Ärger die entsprechende 
Mimik und Körpersprache. 


» Ich-Entwicklung. (13) Nennt sich selbst mit 
seinem Vor- oder Rufnamen. (14) Erkennt sich auf 
Fotos, Bildern, Filmen. 


>» Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) Kann 
selbstständig mit Löffel und Gabel essen. (16) Kind 
imitiert typische Tätigkeiten seiner Bindungsper- 
sonen in Rollenspielen. 


48. Monat 


>» Entwicklung der Körpermotorik. (1) Dreirad 
oder ähnlich Fahrzeuge werden zielgerichtet und 
sicher bewegt: Kind tritt Pedale, lenkt gleichzeitig 
und umfährt Hindernisse gewandt. (2) Treppen 
Hochsteigen mit Wechselschritt ohne Festhalten 
möglich. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) Hält 
Mal-oder Zeichenstift korrekt mit den Spitzen der 
ersten 3 Finger. (4) Kopffüßler“ oder Männchen, 
auch Objekte, wie Haus, Baum, Blume, Auto kön- 
nen, wenn auch oft noch etwas unbeholfen und 
unvollständig, gemalt werden. 


> Sprach- und Sprechentwicklung. (5) Kleine Er- 
eignisse/Geschichten werden in weitgehend kor- 
rekter zeitlicher und logischer Reihenfolge berich- 
tet, meist noch mit „..und dann...und dann“-Ver- 
bindungen. (6) Unauffällige, flüssige Aussprache. 


» Kognitive Entwicklung. (7) Viele W-Fragen 
(Warum, wieso, wo, wann, woher?) (8) Gleiche 
Gegenstände verschiedener Größe können unter- 
schieden und benannt werden (z.B. große und 
kleine Tomaten, große und kleine Bauklötzchen). 


>» Entwicklung der sozialen Kompetenz. (9) Ver- 
steht Spielregeln, auch dass andere Kinder, die sich 
beteiligen, an der Reihe sind. (10) Ordnet sich an- 
gemessen in ihm bekannte Kindergruppe ein, ver- 
sucht, nicht zu dominieren, sich zu verweigern 
oder zu isolieren. 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Im täglichen Ablauf meist emotional ausgegli- 
chen; keine anhaltenden, überschießenden Hyper- 
aktivitäten; kein auffälliges und/oder anhaltendes 
Trotzverhalten oder Verweigern. (12) Kann gele- 
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gentlich bei gut bekannter Familie alleine über- 
nachten. 


> Ich-Entwicklung. (13) Kind weiß, dass es ein 
Mädchen oder Junge ist; zeigt jedoch noch nicht 
immer geschlechtsspezifisches Rollenverhalten 
(z.B. bei Rollenspielen). (14) Redet von sich selbst 
mit „ich“, verwendet 2 weitere Personalpronomina 
wie z.B. du, sie, er. 


>» Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) Tags- 
über sichere Blasen- und Darmkontrolle. (16) Kann 
sich weitgehend selbst an- und auskleiden, gele- 
gentliche Hilfen erforderlich. 


60. Monat 


>» Entwicklung der Körpermotorik. (1) Treppen 
werden beim Hoch- und Herabsteigen mit Bein- 
wechsel sicher und freihändig bewältigt. (2) Grö- 
ßere Bälle (Durchmesser etwa 20 cm), zugeworfen 
aus etwa 2m Entfernung, können mit Hilfe der 
Hände, Arme und des Körpers sicher aufgefangen 
werden. 


>» Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (3) 
Einer geraden Linie auf dem Papier kann mit einer 
Kinderschere weitgehend genau entlang geschnit- 
ten werden. (4) Einzelne Buchstaben, Zahlen oder 
der Name können mit großen Buchstaben ge- 
schrieben werden (auch seitenverkehrt erlaubt). 


> Sprach- und Sprechentwicklung. (5) In kleinen 
Sätzen mit korrekter Grammatik werden Ereignis- 
se/ Geschichten in richtiger zeitlicher und logi- 
scher Reihenfolge wiedergegeben. (6) Unauffällige, 
flüssige Aussprache. 


>» Kognitive Entwicklung. (7) Grundfarben wer- 
den erkannt und benannt (blau, grün, rot, gelb, 
schwarz, weiß). (8) Kennt Oberbegriffe: Tiere, 
Pflanzen, Nahrungsmittel, Kleidungsstücke, Fahr- 
zeuge, Jahreszeiten (können z.B. mit einem Wim- 
mel-Bilderbuch erfragt werden). 


>» Entwicklung der soziale Kompetenz. (9) Kind 
kann Spielzeug, Süßigkeiten u.ä. zwischen sich 
und anderen gerecht teilen. (10) Lädt andere Kin- 
der zu sich ein (z.B. zum Kindergeburtstag), wird 
selbst eingeladen. 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(11) Bei Kummer, Müdigkeit, Erschöpfung, Krank- 


heit, Stress wird immer noch enger Körperkontakt 
mit Bindungspersonen gewünscht und gesucht. 
(12) Kann auch über beschämende, frustrierende, 
unerfreuliche Erlebnisse und Ereignisse berichten. 


> Ich-Entwicklung. (13) Weiß, dass es Mädchen 
oder Junge ist, zeigt das auch in seinem Verhalten. 
(14) Verfügt über Selbstbewusstsein (z.B. nimmt 
gerne Telefonanrufe an; erzählt gerne von sich 
und seinen eigenen Qualitäten, begründet und 
verteidigt die eigene Meinung). 


> Entwicklung der Selbstständigkeit. (15) Voll- 
ständige Blasen-Darm-Kontrolle, kommt auf der 
Toilette selbst zurecht. (16) Sicheres Handhaben 
von Gabel und Messer, richtet sich selbst Brote, 
Müsli, Getränke. 


72. Monat 


> Entwicklung der Körpermotorik. (1) Sicheres 
Stehen auf dem linken oder rechten Bein für etwa 
10 Sekunden. (2) Flüssiges und sicheres Hüpfen 
mit dem rechten und linken Bein, 8-10-mal. (3) 
Fängt Ball sicher mit beiden Händen und wirft ge- 
zielt (Ball etwa Fußballgröße). 


> Entwicklung der Hand-Fingermotorik. (4) Ge- 
genstände, wie Haus, Baum, Männchen, Autos kön- 
nen erkennbar gemalt werden. (5) Kind kommt 
beim Basteln mit Falten, Ausschneiden, Kleben, 
auch mit Tesaband, zurecht. (6) Mal-Schreibstift 
ruht auf dem Mittelfinger, Führung durch Daumen 
und Zeigefinger (normaler schulischer Schreib- 


griff). 


>» Körperbewusstheit. (7) Kleinere Körperteile 
können auf Befragen gezeigt und benannt werden: 
Finger, Zähne, Knie, Ellbogen, Nase, Ohren, Kinn. 
(8) Rechts-Links-Unterscheidung auf Befragen si- 
cher möglich: Wo ist das rechte Ohr? Wo ist das 
linke Bein? Welches ist die rechte, die linke Hand? 
(9) Schaukeln und Balancieren (z.B. Kinderspiel- 
platz, auf Mäuerchen, auf liegenden Baumstäm- 
men im Wald) gelingen sicher und ohne Ängstlich- 
keit. 


> Sprach- und Sprechentwicklung. (10) Spricht 
korrekte Sätze mit grammatikalischen Strukturen, 
auch kleine Nebensätze werden sicher beherrscht. 
(11) Erlebtes/Geschehnisse werden flüssig in rich- 
tiger zeitlicher und logischer Reihenfolge berichtet 
und oft spontan aus eigener Sicht kommentiert. 
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(12) Unauffällige, flüssige Aussprache aller Vokale 
und Konsonanten, auch r, s, sch. 


» Kognitive Entwicklung. (13) Kreis, Dreieck, 
Quadrat werden (vorgemalt oder als Schablone ge- 
zeigt) erkannt und benannt. (14) Spielt mit Lego 
oder anderen Bauelementen konstruktiv, aber 
auch nach Vorlagen. (15) Malt „Männchen“: Kopf 
und Rumpf getrennt, Kopf mit Augen, Nase, Mund, 
Rumpf mit Armen, Hände, Finger, Beine mit Zehen, 
wenn auch noch wenig differenziert oder nur an- 
gedeutet. 


> Entwicklung der sozialen Kompetenz. (16) 
Spielt mit anderen Kindern differenzierte Rollen- 
spiele; übernimmt dabei das „Skript“ seiner Rolle 
(z.B. Räuber und Polizei, Familie, Nachspielen 
eines Erlebnisses, einer Geschichte). (17) Mit Spaß 
und Eifer bei gemeinsamen Kreis-, Wett- und 
Rennspielen. (18) Kind hat zeitweise (mindestens 
über mehrere Wochen) besten Freund oder beste 
Freundin. 


>» Entwicklung der emotionalen Kompetenz. 
(19) Kind kann sich für mehrere Tage von Bin- 
dungspersonen trennen, wenn es während dieser 
Zeit von gut bekannten und akzeptierten Personen 
betreut wird. (20) Kind kann seine positiven und 
negativen Emotionen bei alltäglichen Ereignissen 
meist selbst regulieren; gewisse Toleranz auch bei 
größeren Enttäuschungen. (21) Kind kann sich gut 
in die positiven oder negativen Emotionen eines 
anderen Kindes, einer anderen Person einfühlen, 
freut sich mit oder versucht zu helfen, zu trösten 
(Theory of Mind). 


> Ich-Entwicklung. (22) Sucht Anerkennung und 
Akzeptanz von Gleichaltrigen, will dazu gehören. 
(23) Kann etwas besonders gut, pflegt diese Fähig- 
keit, ist darauf stolz. (24) Freut sich auf Schule, 
möchte gerne Schulkind sein und lernen oder geht 
bereits gerne zur Schule. 


>» Entwicklung der Selbstständigkeit. (25) Wa- 
schen, Duschen, Kimmen, Zähne putzen weit- 
gehend ohne Hilfe möglich. (26) Kleidet sich allei- 
ne an, Schuhe werden seitenrichtig angezogen. 
(27) Bewältigt vertraute Wege alleine (z.B. Kinder- 
garten, Schule, Nachbarn, kleine Besorgungen), 
überquert dabei selbstständig Straßen unter Be- 
achtung der Verkehrsregeln. 


4.3 Entwicklungstests 


Kommentare zu einigen Items 


Die meisten der Items sind so formuliert, dass ihre 
Anwendung ohne weitere Kommentare möglich 
ist. Einige der Items sollen jedoch zum besseren 
Verständnis erläutert werden. 


6. Monat 


Ich-Entwicklung (13, 14): Der Drang eines Kindes, 
schon sehr früh am Leben der Familie teilhaben 
und sich einbringen zu wollen, ist eine evolutionä- 
re Mitgift, die sich als Selektionsvorteil erwiesen 
hat, ebenso wie die Fähigkeit zur Imitation. 


9. Monat 


Körpermotorik (1, 2) 

e Kriechen: Vor- oder Rückwärtsbewegung in 
Bauchlage mit Einsatz der Arme und/oder Beine. 
Diese Form der Fortbewegung wird gelegentlich 
auch Robben genannt. Krabbeln: Kind bewegt 
sich vorwärts oder rückwärts. Arme gestreckt, 
Hände mehr oder weniger geöffnet, gebeugte 
Knie, gebeugte Hüftgelenke; der Bauch ist von 
der Unterlage abgehoben. Bärengang: Das Kind 
bewegt sich vorwärts mit gestreckten Armen, 
leicht gebeugten Hüften und Knien und mit Be- 
lastung der Fußsohlen. Der Bärengang ist selten, 
da unökonomisch und daher anstrengend. Trotz- 
dem beherrschen einige Kinder diese Fortbewe- 
gungsart über längere Zeit, virtuos und mit 
schnellem Tempo. Gelegentlich auch Vierfüßler- 
gang genannt. 

Kognitive Entwicklung: (7, 8) Kennt tägliche 
Abläufe gut. Eine solche Fähigkeit wird durch die 
Erfahrung erworben, dass bestimmte tägliche 
Geschehnisse immer wieder in der gleichen Ab- 
folge von Einzelhandlungen verlaufen, ähnlich 
eines Skripts in einem Filmdrehbuch. 
Ich-Entwicklung: (13) Individuelle Eigenheiten. 
Gefragt wird nach individuellen Eigenheiten, die 
im ersten Lebensjahr das kindliche Verhalten be- 
merkbar bestimmen. Diese müssen jedoch nicht 
zeitlebens für das individuelle Kind typisch blei- 
ben. 


12. Monat 


+ Soziale Kompetenz: (9, 10) Kontakt: Spätestens 
im Alter von 12 Monaten versuchen Babys mit 
Erfolg selbst, zu ihnen bekannten Personen mit 
Blickkontakt, verbalen Äußerungen oder Zeigen 
(pointing) eine Kommunikation aufzubauen: 
Zeigt mit Zeigefinger auf Spielzeug, Personen, 
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Tiere, um die Bindungsperson zu veranlassen, 
die Aufmerksamkeit mit ihm zu teilen. In glei- 
cher Weise gelingt es zu dieser Zeit einer Bin- 
dungsperson, durch Zeigen das Interesse des 
Kindes auf etwas Interessantes zu lenken. 
(auch „Triangulierung“ oder Joint Attention). 

+ Emotionale Kompetenz: (11, 12) Trennung von 
Bindungsperson. Gemeint ist, dass das Kind mit 
einer anderen, ihm gut bekannten Person in sei- 
ner vertrauten Umgebung zurückbleibt. 


18. Monat 


e Kognitive Entwicklung: (7, 8) Als Bilderbücher 
zum Abfragen bekannter Gegenstände, Tiere, 
Pflanzen, Tätigkeiten und Jahreszeiten eignen 
sich die sog. Wimmelbücher, z.B. Mein Wimmel- 
bilderbuch Jahreszeiten von Ali Mitgutsch. 
Soziale Kompetenz: (9, 10) Spielen: Kinder die- 
ses Alters sind noch nicht fähig, konstruktiv mit 
Gleichaltrigen zusammen zu spielen. Jedes Kind 
spielt für sich, beobachtet jedoch genau, wie und 
was das Kind neben ihm spielt und wie es sich 
verhält. 

Ich-Entwicklung: (13, 14) In diesem Alter er- 
kennen sich etwa 20% der Kinder selbst, wenn 
sie sich mit einem roten Farbtupfer auf der Nase 
in einem Spiegel betrachten. 


24. Monat 


e Sprach- und Sprechentwicklung: (5, 6) 1-Wort- 
Sprache (mindestens 20 Wörter, außer Papa, 
Mama). Nach sprachwissenschaftlichen und lo- 
gopädischen Kriterien liegt die Zahl der Worte, 
die in diesem Alter richtig ausgesprochen wer- 
den können, bei 50. Wahrscheinlich entspricht 
diese Zahl jedoch eher einem „Meilenstein“ und 
nicht einem Grenzstein. 

Ich-Entwicklung: (13, 14) 90% normal ent- 
wickelter Kinder erkennen sich am Ende des 
zweiten Lebensjahres in einem Spiegel. 


48. Monat 


+ Entwicklung der Hand-Fingermotorik: (3, 4) 

o Kopffüßler: Mindestbedingungen sind ein 
mehr oder weniger geschlossener Kreis und 2 
vom unteren Kreisbogen mehr oder weniger 
abgehende Striche, die die Beine symbolisieren 
(Kopffüßler!). Häufig sind mehr oder weniger 
deutliche Markierungen von Details dabei. Die- 
se Anteile sind jedoch für die Beurteilung nicht 
relevant. Für die Beurteilung bleibt entschei- 


dend, dass das gemalte Produkt sofort als eine 
gewollte Menschengestalt zu erkennen ist. 

o Männchen: Die Fähigkeit, ein Männchen zu 
malen, entwickelt sich aus der Kopffüßlerfigur 
durch eigenes Beobachten und Differenzieren. 
Der entscheidende Schritt vom Kopffüßler 
zum Männchen ist die Trennung von Kopf und 
Rumpf durch 2 Kreise. 

Kognitive Entwicklung: (Gleiche Gegenstände 

unterschiedlicher Größe). Frage z.B. nach großen 

und kleinen Tomaten, Malstiften, Bauklötzchen. 

Sortieren oder benennen lassen. 

Soziale Kompetenz: (9, 10) Gefragt wird nach 

der Fähigkeit, sich in eine kleinere Gruppe etwa 

gleichaltriger Kinder (vor allem im Kindergar- 
ten) einzuordnen und sich kooperativ und kom- 
munikativ zu verhalten. 

Emotionale Kompetenz: (11, 12) Gefragt wird, 

ob ein Kind fähig ist, seine Emotionen in der Fa- 

milie, im Kindergarten, beim Übernachten in 
einer befreundeten, ihm bekannten Familie 
selbst regulieren zu können, also sich weder auf- 
fällig dominierend, trotzig, noch sich deutlich 
verweigernd verhält. 


60. Monat 


+ Kognitive Entwicklung: (7, 8) Grundfarben kön- 
nen erfragt werden an Bausteinen, Farbstiften, 
Farbkärtchen oder in einem Bilderbuch, z.B. 
Wimmelbuch (s. 18. Monat). 

+ Emotionale Kompetenz: (11, 12) Jede Art von 
negativem Stress bedroht oder verhindert die 
Fähigkeit, eine erworbene emotionale Kom- 
petenz aufrecht zu erhalten. Über beschämende, 
unerfreuliche Ereignisse berichten zu können, ist 
nur möglich, wenn ein Kind gelernt hat, sich sei- 
ner eigenen Emotionen bewusst zu sein. 

° Ich-Entwicklung: (13, 14) Mädchen oder Junge: 
In diesem Alter sind Kinder sicher, dass sie ein 
Mädchen oder ein Junge sind, was sie in ihrem 
sozialen Verhalten auch zeigen. Das schließt je- 
doch nicht aus, dass sie beim Spielen und bei 
Laune gelegentlich gegengeschlechtliches Rol- 
lenverhalten übernehmen. Selbstbewusstsein: 
Im Vorschulalter neigen Kinder dazu, ihre Leis- 
tungen positiver zu bewerten als sie tatsächlich 
sind. Erst gegen Ende der Kindergartenzeit und 
spätestens in der Schule konkrete Leistungsver- 
gleiche, die sie zwingen, ihr Bild von sich realisti- 
scher und selbstkritischer zu sehen. 
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72. Monat 


+ Körperbewusstheit: (7, 8, 9) Schaukeln und Ba- 
lancieren Die Fähigkeit, sicher und mit Vergnü- 
gen schaukeln und balancieren zu können, setzt 
eine erlernte, meist noch unreflektierte, jedoch 
voll funktionsfähige Körperbewusstheit voraus. 

+ Emotionale Kompetenz: (19, 20, 21) Ausgegli- 
chene Regulationskontrolle der eigenen Emotio- 
nen, die auch unter schulischen Bedingungen 
sich als belastungsfähig erweist. 


4.3.4 Transitorische Entwicklungs- 


phänomene (TEP) 
Definition 
Bei der Darstellung der neurologischen Unter- 
suchung für die ersten beiden Lebensjahre wurde 
dort auch das Phänomen der transitorischen neu- 
rologischen Befunde beschrieben (s. Kap. 3.5). 
Transitorische Auffälligkeiten gehören essenziell 
zu einem individuellen varianten und adaptiven 
Entwicklungsverständnis, da Entwicklungsziele 
nur über transitorische Entwicklungsphänomene 
erreicht werden können. Solche, in allen Entwick- 
lungsprozessen nachweisbaren, transitorischen 
Phänomene sollen hier als „transitorische Ent- 
wicklungsphänomene“ (TEP) bezeichnet werden. 
Transitorische Entwicklungsphänomene, typisch 
für Entwicklungsprozesse, sind bisher kaum wahr- 
genommene worden, auch nicht als Gegenstand 
wissenschaftlicher Untersuchungen. 


Beispiele für transitorische 
Entwicklungsphänomene 


In der motorischen Entwicklung sind transitori- 
sche Phänomen häufig zu beobachten, besonders 
in den Phasen des Erlernens von motorischen 
Übergängen: beim Drehen von Rückenlage in die 
Bauchlage oder umgekehrt, bei Beginn des Krab- 
belns, beim Versuch, sich zum Stehen hochzuzie- 
hen (wobei vor allem die transitorischen Bein- 
und Fußstellungen auffallen), bei den ersten Geh- 
versuchen mit und ohne Festhalten. Bei der Moto- 
rik der Finger und Hände sind vorübergehende, 
sehr ungeschickte Hand- und Fingerhaltungen 
beim Greifen kleinerer Gegenstände oder bei dem 
Versuch, einen Stift zu halten und zu nutzen, zu 
sehen. In der Sprachentwicklung sind Silbenketten 
und Silbenverdopplungen, Pseudosprache, phono- 
logische Annäherungsstrategien, die aktionale 1- 


4.3 Entwicklungstests 


Wort-Sprache und ein Teil der spät sprechenden 
Kinder gute Beispiele transitorischer Entwick- 
lungskomponenten. Sie finden sich auch in der 
kognitiven Entwicklung und auch bei der Entwick- 
lung der sozialen und emotionalen Kompetenzen. 


Bedeutung transitorischer 
Entwicklungsphänomene 


Transitorische Entwicklungsphänomene lassen 
sich unschwer mit der Formierung und adaptiven 
Organisation neuronaler Netzwerke und mit der 
Theorie der neuronalen Gruppenselektion (TNGS; 
nach Edelman [16]) erklären. Perfektionierung 
und Ökonomisierung von Entwicklungszielen jeg- 
licher Art gelingen eben nur durch eine stetige und 
adaptive Aktivierung der neurobiologischen Antei- 
le eines neu zu lernenden Verhaltens in allen Ent- 
wicklungspfaden. 

Sehr häufig werden TEP jedoch als Auffälligkeit 
oder als Pathologie wahrgenommen und auch so 
bewertet, mit der Konsequenz und mit dem An- 
spruch, therapeutisch müsse hier eingegriffen 
werden, weil ansonsten der auffällige Entwick- 
lungsprozess nicht „normal“ weiter fortschreiten 
könne. Transitorische Komponenten sind Ursache 
vieler falsch positiver Befunde bei Entwicklungs- 
beurteilungen. Die Fixierung auf scheinbar patho- 
logische Befunde ist wiederum eine Konsequenz, 
die ihren Ursprung in einem hierarchisch, deter- 
ministischen Entwicklungsverständnis hat: Alle 
Entwicklungsstufen müssen in vorgegebener, inva- 
rianter Weise absolviert werden. Disziplinen mit 
immer noch weitgehend deterministischen Ent- 
wicklungsvorstellungen werden daher auch viel 
mehr „auffällige“ Befunde diagnostizieren, die sich 
meist im Nachhinein als TEP erweisen, aber dann 
als Therapieerfolge interpretiert und ausgegeben 
werden. Dabei darf jedoch nicht übersehen wer- 
den, dass Kinder mit transitorischen Entwick- 
lungsphänomenen, wenn diese über längere Zeit 
sistieren, engmaschiger in ihrer Entwicklung über- 
wacht werden müssen - denn ab und zu mündet 
der Weg über eintransitorisches Phänomen auch 
in auffällige oder pathologische Befunde. 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


4.3.5 Schulreife, Schulfähigkeit 
und Schulbereitschaft 


Definitionen 


Nach der in diesem Buch festgelegten Definition, 
endet die Zeitspanne, in der die Entwicklungsneu- 
rologie ihren Arbeitsschwerpunkt sieht, mit dem 
Ende der Vorschulzeit. Entwicklungsneurologen, 
aber auch Kinderärzte in der Praxis, die das Ver- 
trauen der Eltern über die Kleinkind- und Vor- 
schulzeit ihrer Kinder erworben haben, werden 
sich dann vor die Frage der Eltern gestellt sehen, 
ob ihr Kind auch schulreif sei. Wenn die hier dar- 
gestellten Entwicklungspfade ohne alle Auffällig- 
keiten absolviert wurden, lässt sich die Frage leicht 
beantworten: Die Kinder werden ohne Probleme, 
mit Neugier und Motivation geradezu Lust darauf 
haben, endlich in die Schule gehen zu dürfen. 
Schwieriger ist die Frage dann zu beantworten, 
wenn Symptome früher Lernstörungen (s. Kap. 5) 
oder andere Entwicklungsauffälligkeiten aufgetre- 
ten waren oder noch bestehen. Es ist nicht Absicht 
und Ziel dieses Abschnittes, auf die Tätigkeit und 
das methodische Vorgehen von Schulärzten des öf- 
fentlichen Gesundheitsdienstes einzugehen. Das 
würde die Intentionen dieses Buches übersteigen. 
Wohl aber sollten wir uns definitorische Klarheit 
verschaffen über die Begriffe Schulreife, Schul- 
fähigkeit und Schulbereitschaft. 


Schulreife 


Die Definition ist reifezentriert. Bei der Beurtei- 

lung der Schulreife bilden Reifeparameter die Basis 

für die Entscheidung, ob ein Kind in die Schule ge- 

hen kann. Reifeparameter sind 

e Größe, 

° Gewicht, 

° Kopfumfang, 

+ unauffällige Befunde bei der körperlichen Unter- 
suchung oder 

° die berühmte Frage, ob das zu beurteilende Kind 
mit dem rechten Arm, über seinen Kopf gelegt, 
mit den Fingern die linke Ohrmuschel erreichen 
könne und, umgekehrt, auch mit dem linken 
Arm die rechte Ohrmuschel. 


Insgesamt haben sich die physischen Maße als we- 
nig verlässlich erwiesen [5], [74], [95]. 


Schulfähigkeit 


Die Definition ist fertigkeitenzentriert. Gefragt 

wird nach 

+ der Konzentrationsfähigkeit, 

+ dem Verständnis von Symbolen (Buchstaben, 
Zahlen, Zeichen), 

e dem Nachzeichnen einfacher Formen wie Buch- 
staben, Zahlen, Kreis, Dreieck, Viereck, 

+ einer sicheren Links-Rechts-Unterscheidung bei 
sich selbst sowie 

e bei Gegenständen und bei Buchstaben (wie b, d, 


P. 9). 


Weitere Kriterien sind die sichere auditive Diffe- 
renzierung der Aussprache und des Hörens von 
Lauten wie b und p, g und k, d und t. Gefordert 
wird weiterhin eine korrekte Aussprache und rich- 
tige, wenn auch noch wenig differenzierte gram- 
matikalische Fähigkeiten. Schließlich sollte das 
einzuschulende Kind über ein stabiles Selbst- 
bewusstsein verfügen, über Selbstvertrauen, Frus- 
trationstoleranz und Beharrlichkeit. 

Dieses Modell vernachlässigt jedoch die Moti- 
vations- und Lernbereitschaft eines Kindes, die 
entscheidet, ob ein Kind in der Lage ist, seine 
Begabung erfolgreich - aber auch für sich selbst 
rückmotivierend und sich damit selbst bestätigend 
- einzusetzen. Auch dieses Modell fand keine end- 
gültige Anwendung, sehr wohl aber sind einzelne 
Anteile davon in die Beurteilung zum Schuleintritt 
übernommen worden. 


Schulbereitschaft 


Das Kriterium ist kindzentriert. Der Ansatz der 

Schulbereitschaft wurde von Schenk-Danzinger 

schon 1974 [94] entwickelt. Er nimmt vor allem in 

seinen Kriterien Rücksicht auf das individuelle 

Kind. Der Bewertung der Schulbereitschaft wird 

die ökologisch-gesellschaftliche Gesamtsituation, 

aus der ein Kind kommt und in der es bisher gelebt 

hat, der Beurteilung der Einschulung zugrunde ge- 

legt. Einige Kriterien der Schulbereitschaft sind: 

e Lust und Motivation, in die Schule gehen zu dür- 
fen, 

e Lust und Motivation, Lesen, Schreiben und Rech- 
nen zu lernen, 

+ keine Probleme, sich in eine soziale, vorgegebene 
Gruppierung einzuordnen, 

e positive soziale Erfahrungen (Freunde, Freundin- 
nen, insgesamt Teil einer Gruppe zu sein), 
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e positive vorschulische Lernerfahrungen oder 
imitativ stimulierende Vorbilder (Geschwister, 
Freundinnen, Freunde, Freunde der Geschwister 
oder nahestehende bzw. befreundete Vettern 
und Basen), 


e Selbstsicherheit und Selbstbewusstsein, in der 
Schule auch reüssieren zu können. 


Kriterien der Einschulung 


Die Schulbereitschaft ist jedoch schwieriger zu be- 
stimmen als die Schulreife und die Schulfähigkeit. 
Dazu sind Informationen notwendig über die Mo- 
tiviertheit eines Kindes, lernen zu wollen, sowie 
Kenntnisse darüber, ob ein Kind die Fähigkeit be- 
sitzt, sich in soziale Gruppierungen, wie sie die 
Schule vorgibt, einfügen zu können. Woher kön- 
nen einigermaßen verlässliche Informationen über 
ein individuelles Kind kommen Doch nur über den 
Kindergarten, die erste soziale Institution in der 
ein Kind einen beträchtlichen Teil seiner Zeit au- 
ßerhalb der Familie verbringt. Die Informationen 
der Erzieherinnen über ein individuelles Kind ge- 
winnen damit eine erhebliche Bedeutung, ob ge- 
rechtfertigt oder nicht, für die Beurteilung der 
Schulfähigkeit. Dazu kann, wenn notwendig, ein 
zusätzliches, abgewogenes Urteil von entwick- 
lungsneurologischer oder pädiatrischer Seite, also 
von einer anderen Institution, die das Kind kennt, 
von letztlich entscheidendem Ausschlag für die 
Ablehnung oder für die Empfehlung der Einschu- 
lung sein. 


Zusätzliche Kriterien 


Letztlich werden bei der Beurteilung der Einschu- 
lungsfähigkeit mal diese, mal jene Schwerpunkte 
der 3 genannten Einschulungskriterien Schulreife, 
Schulfähigkeit und Schulbereitschaft zu einer end- 
gültigen Empfehlung oder Ablehnung herangezo- 
gen. Hinzu kommen jedoch noch andere Anforde- 
rungen [62], auf die sich ein Kind einlassen muss - 
trotz der Motiviertheit, in die Schule zu gehen. 
Den wenigsten Kindern sind sie vor der endgülti- 
gen Einschulung in der Konsequenz wirklich be- 
wusst. Sie sind dann aber doch in aller Regel be- 
reit, sie zu akzeptieren (» Abb. 4.15). Solche Kon- 
sequenzen sind: 

e Die Uhrzeit spielt plötzlich eine das Leben unver- 

hofft streng regulierende Rolle. 


4.3 Entwicklungstests 


Abb.4.15 Der erste Schultag. Dem Tütenträger ist 
anzusehen, dass er mit Ernst und Eifer beabsichtigt, nun 
endlich in die Schule zu gehen. Sein Vetter, neben ihm, 
hat noch nicht begriffen, um was es überhaupt geht. 
Sein Gesichtsausdruck zeigt, dass er noch ganz in der 
magischen Phase seiner Entwicklung lebt. 


+ Ein komplett veränderter und anders struktu- 
rierter Tagesablauf - mit festgelegten Zeiten des 
morgendlichen Aufstehens - und der abendliche 
Zwang, des morgendlichen Schulbeginns halber, 
zu einer bestimmten Zeit zu Bett gehen zu müs- 
sen, sind zu meistern. 

+ Die Erledigung der Hausaufgaben geht auf Kos- 
ten der freien Spielzeit. 

+ Ambivalenz keimt auf, wenn jüngere Geschwis- 
ter noch ungebunden über ihre Zeit frei verfügen 
können. 

e Der Schulranzen sollte abends, gerichtet für den 
anderen Tag, mit den erledigten Hausaufgaben 
bereitstehen. 

e Der Schulweg muss bekannt und sicher sein. 

° Auf der Toilette muss das Kind sich selbst zu hel- 
fen wissen. 

e Über längere Zeiten ist es notwendig, auf einem 
Stuhl still und aufmerksam zu sitzen, ohne die 
Möglichkeit, sich wie gewohnt nach Belieben be- 
wegen zu können. 
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Entwicklung und Entwicklungsbeurteilungen 


Als Kriterien für die Einschulung gelten im Übrigen 
das altersgerechte Erreichen der Ziele der Ent- 
wicklungspfade und der Grenzsteine, wie sie in 
Kap. 4.2 und Kap. 4.3 vorgestellt worden sind. Vor- 
sicht - und genauere Überprüfung der Schulfähig- 
keit - ist geboten bei folgender Symptomatik: Das 
Kind 

e zeigt kein stabiles Bindungsverhalten, 

e das Lösen von engen Bindungspersonen gelingt 
nicht oder nur mit erheblichen Schwierigkeiten 
und mit vielen Trennungszeremonien, 

es lässt keine wirkliche Integration in die Gege- 
benheiten eines Kindergartens oder in die einer 
Kindergruppe erkennen, 

e hat keine Freundinnen und Freunde, 

° ist im Kindergarten eher isoliert, spielt lieber für 
sich, ist betont einzelgängerisch, 

+ weist Verhaltensauffälligkeiten, Verhaltensstö- 
rungen auf, 

e zeigt Aggressionen gegen andere, meist jüngere 
Kinder, 

« legt auffällige Angstsymptomatik gegenüber 
Menschen, Tieren, Situationen an den Tag, 

e braucht transitorische Gegenstände (s. Kap. 4.1) 
noch und trägt sie bei sich. 
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Frühe Lernstörungen (FLS) 


5 Frühe Lernstörungen (FLS) 


5.1 Definition 


Bestimmte Entwicklungsauffälligkeiten bei Vor- 
schulkindern werden von uns „frühe Lernstörun- 
gen“ genannt. Sie weisen schon im Vorschulalter 
auf schulische Lernschwierigkeiten, wie Lese-, 
Rechtschreib-, Diktat- oder Rechenschwächen hin, 
also auf spätere umschriebene Störungen schu- 
lischer Fertigkeiten. Frühe Lernstörungen sind da- 
her ernst zu nehmende Entwicklungsauffälligkei- 
ten. Der Begriff „frühe Lernstörungen“ entspricht 
nach der Definition und inhaltlich dem im eng- 
lischen Sprachbereich festgelegten Begriff der Spe- 
cific Learning Disorders [35]. Der deutsche Begriff 
„Lernstörungen“ wird immer und spontan mit 
Schulschwierigkeiten assoziiert und gleichgesetzt. 
Der Zusatz „frühe“ soll daher darauf verweisen, 
dass Lernstörungen schon im Vorschulalter nach- 
weisbar sind, wenn gezielt nach ihnen gesucht 
wird. Mit dem ICD-10 sind frühe Lernstörungen 
nur bedingt erfassbar: als umschriebene Entwick- 
lungsstörungen des Sprechens und der Sprache 
(F80), als umschriebene Entwicklungsstörungen 
der motorischen Funktionen (F82) oder als kom- 
binierte, umschriebene Entwicklungsstörungen 
(F83). Von frühen Lernstörungen kann allerdings 
immer nur dann gesprochen werden, wenn die 
Gesamtintelligenz der betroffenen Kinder im 
Normbereich liegt. 


5.2 Ursachen früher 
Lernstörungen 


Die Symptomatik früher Lernstörungen ist besser 
zu verstehen, wenn von einer modalen Struktu- 
rierung der sensorischen Informationsübermitt- 
lung in das Gehirn und von den dort erfolgenden 
informationsverarbeitenden Prozessen ausgegan- 
gen wird. Das Modell der zentralen Informations- 
verarbeitung nach Anderson [2] ist, nach Roth [26], 
das derzeit erfolgreichste Konzept der kognitiven 
Psychologie, wenn sie sich der Theorie der Inter- 
aktion neuronaler Netzwerke bedient, also der 
Theorie der neuronalen Gruppenselektion nach 
Edelman [8] (s.a. Kap. 1.6.2). Mit dem Begriff „Mo- 
dalitäten“ werden die verschiedenen Sinnesorga- 
ne und deren neurobiologische Systeme der Über- 
mittlung ihrer spezifischen Sinnesinformationen 
in das Gehirn bezeichnet (Afferenzen, Bottom-up- 


Informationen). Im Gehirn werden sensorische In- 
formationen modalitätsspezifisch verarbeitet, sie 
werden aber auch zusammengeführt, um präzise- 
re Informationen zu gewinnen: intermodale Ver- 
arbeitung. Die sensorische Signalverarbeitung 
wird jedoch immer auch in zeitlich hintereinander 
geordneten Abfolgen geschehen müssen, z.B. bei 
der Kontrolle repetitiver, schneller, präziser Bewe- 
gungsabläufe: serielle modale Verarbeitung. Jeder 
Mensch verfügt über eine höchst individuelle ge- 
netische und erlernte und erworbene physische 
und psychische Ausstattung, bedingt durch die zu- 
fällige Rekombination der Gene seiner Eltern und 
Vorfahren (erweiterte Evolutionstheorie s. Kap. 
1.3): so auch bei der höchst individuellen zentra- 
len Aufnahme und Verarbeitung sensorischer Affe- 
renzen. Frühe Lernstörungen zeigen daher auch 
immer ein jeweils individuelles Störungsmuster, 
das diagnostisch erst festgestellt und verstanden 
werden muss, bevor gezielt individuelle therapeu- 
tische, verhaltensorientierte oder pädagogische 
Empfehlungen gegeben werden können. Einige 
solcher Gruppen von individuell strukturierter 
Schwächen der zentralen Verarbeitung modaler 
Informationen sind als Beispiele, in Anlehnung an 
Barth [3], zusammengefasst: 
° Aufmerksamkeitsschwäche, 
e Konzentrationsschwächen, 
° Speicherschwächen (Gedächtnisschwächen) im 
Bereich unterschiedlicher Modalitäten, 
e motorische zentrale Verarbeitungsschwächen, 
wie taktil-kinästhetische Schwächen, (Dyspra- 
xien), vestibuläre Schwächen, Körperschema- 
Störungen, Rechts-Links-Orientierungsschwä- 
chen, Lateralisationsschwächen, 
auditive Verarbeitungsschwäche, z.B. bei 
Sprach- und Sprechstörung, als Schwäche des 
auditiven Kurz- und Langzeitgedächtnisses, als 
Lese-Rechtschreib-Schwäche, als phonematische 
und phonologische Differenzierungsschwächen, 
visuelle Verarbeitungsschwächen, z.B. bei 
Schreibschwächen, Schwäche des visuellen Kurz- 
und Langzeitgedächtnisses, bei einer Schwäche 
der Figur-Grunderfassung, bei Schwächen der 
Symbolerkennung, 
multimodale Schwächen (z.B. bei der Finger- 
Hand-Motorik); kognitive Schwächen der Vor- 
stellung (zentrale Repräsentation) von Objekten, 
Tieren, Tätigkeiten; visumotorische Koordinati- 
onsschwäche; Schreibschwäche: Schreibdruck, 
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Flüssigkeit der Schreibmotorik und der Anord- 
nung des Schriftbildes, nicht altersgemäßes Ma- 
len, 

e Schwächen einer spezifischen, modalitätsabhän- 
gigen Handlungsplanung. 


Wahrscheinlich wird es erst dann gelingen, die 
Symptomatik früher Lernstörungen korrekt und 
vollständig zu erfassen und besser zu verstehen, 
wenn es möglich würde, die zentralen Verarbei- 
tungsschwächen der einzelnen Modalitäten zu iso- 
lieren und in ihrer Kombination (isoliert oder po- 
ly- bzw. multimodal) beim individuellen Kind zu 
dokumentieren. Damit könnten auch die individu- 
ellen modalen Ausfälle bei den betroffenen Kin- 
dern präziser erfasst und, wenn notwendig, auch 
individuell zielorientiert therapeutisch angegan- 
gen werden. Damit würde man auch den Kindern 
und ihrer zentralen Verarbeitungsschwächen ge- 
recht. Bis heute wird weniger die systemische, 
komplexe Seite der modalen zentralen Verarbei- 
tung wahrgenommen, sondern eher mit einer iso- 
lierten Rivalität und Konkurrenz der Funktionen 
der unterschiedlichen Modalitäten argumentiert. 
So werden isolierte Entwicklungsstörungen der 
zentral-visuellen Wahrnehmung beschrieben [34] 
oder auditive Wahrnehmungsstörungen [17] oder 
isolierte taktil-kinästhetische, taktile [14] oder 
sensomotorische oder vestibuläire Wahrneh- 
mungsstörungen [5]. Auch in diesem Beitrag kann 
keine endgültige Lösung der Problematik der sog. 
Wahrnehmungsstörungen angeboten werden (s.a. 
Kap. 4.2) - außer darauf zu bestehen, bei jedem 
Kind zu versuchen, die individuelle Struktur seiner 
modalen Verarbeitungsschwäche oder Schwächen 
zu identifizieren, um erst dann nach Therapiemög- 
lichkeiten zu suchen, die den Schwächen ange- 
messen sind. Üblich ist das heute jedoch noch 
nicht. In der Regel wird, von einer einzigen Moda- 
lität ausgehend, die dafür empfohlene bzw. einge- 
führte Therapie übernommen oder die modale 
Schwäche wird, nach bewährten Schulen, allzu 
schnell auch bei Kindern mit ganz anderen moda- 
len Verarbeitungsproblemen für korrekt erachtet, 
mit langen Therapieverläufen und wenig überzeu- 
genden, therapeutischen Erfolgen: Eine Zumutung 
auch für die betroffenen Kinder. 


5.3 Auffälligkeiten 


5.3 Auffälligkeiten und 
Symptome bei Kindern mit 
frühen Lernstörungen 


Bei einer Vorstellung in der Praxis berichten Eltern 

oft ganz spontan von Sorgen, die sie sich über die 

Entwicklung ihres Kindes, im Vergleich zu anderen 

Kindern, machen: Es könne nicht bei einer Sache 

bleiben; es könne, wenn es nur wolle; es sei ein 

faules, zu bequemes Kind; es höre nicht hin, höre 
nicht zu, oder schaue nicht hin, schaue nicht zu; es 
sei ein motorisch ungeschicktes Kind; es gehe 
nicht gerne in den Kindergarten; es vermeide, 
etwas zu malen oder zu basteln; es schließe sich 
anderen Kindern nicht an oder es sitze im Kinder- 
garten alleine, für sich, spiele für sich; es beteilige 
sich wenig an gemeinsamen Aktivitäten. Bei all 
diesen spontanen oder erfragten Angaben der EI- 
tern sollten Kinderärztinnen, Kinderärzte und Ent- 
wicklungsneurologen schnell hellhörig werden. 
Nach unseren eigenen Erfahrungen und denen 
anderer [16], [29], [32], [10], [27], zeigen Kinder 
mit frühen Lernstörungen, genauso wie Kinder mit 
schulischen Lernstörungen, folgende Eigenheiten: 

Sie sind selten von Geburt an auffällig. 

e Motorische Unruhe oder eine ausgeprägte Im- 
pulsstörung stehen nicht im Vordergrund ihrer 
Verhaltensauffälligkeiten. 

+ Sie neigen dazu, die an sie gestellten Ansprüche 

und Forderungen, so gut wie sie dazu in der Lage 

sind, zu erfüllen. 

Sie bemühen sich sehr, zu lernen und ihre Leis- 

tungen zu verbessern. 

Gelingt dies auf Dauer nicht, entwickeln sie se- 

kundäre Verhaltensauffälligkeiten, die eher in- 

ternalisiert sind, eher depressiven Charakter zei- 
gen, da die Kinder kein Selbstwert-Bewusstsein 
und keine Erfolgserlebnisse in bestimmten Leis- 
tungsbereichen entwickeln konnten. 

Ihrer Handlungsprobleme in bestimmten Leis- 

tungsbereichen (s. u.) wegen, die sie durch frus- 

trierende Erfahrungen genau kennen, haben sie 
gelernt, diese zu kaschieren, zu meiden, zu um- 
gehen, mit oft erstaunlicher Konsequenz und mit 
viel Geschick, z.B. mit intuitivem Verständnis 

und Einsatz der Theory of Mind (s. Kap. 4.2). 

Chronifizierung und beeinträchtigte Lebensprog- 

nose drohen bei schwer behandelbaren oder in- 

adäquat behandelten Verläufen, wenn den be- 
troffenen Personen keine adäquate Lebenssiche- 
rung gelingt oder wenn sie keine, ihrer Bega- 
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Frühe Lernstörungen (FLS) 


bungsstruktur angemessene, berufliche Nischen 
finden. 


Die oft zu beobachtende rasche Ermüdbarkeit und 
Stresssymptomatik von Kindern mit einer Lern- 
beeinträchtigung ist ganz vorwiegend der enor- 
men Konzentrationsleistung geschuldet, die diese 
Kinder - bei dem Versuch, ihre Wahrnehmungs- 
defizite, ihre Schwächen der zentralen Informati- 
onsverarbeitung, zu kompensieren - im Vergleich 
zu nicht betroffenen Kindern aufbringen müssen. 
Ihre „Konzentrationsschwäche“ darf daher nicht 
unbesehen und automatisch als eine Komorbidität 
dem Aufmerksamkeitsdefizitsyndrom (ADHS) zu- 
geschlagen werden. 


5.4 Entwicklungsneurologische 
Anamnese 


Anamnestisch sollte bei dem Verdacht auf eine 
frühe Lernstörung nach einer oder mehrerer der 
folgenden Auffälligkeiten gefragt werden [22]: 

e Seit wann ist das Kind auffällig? 

e Über welche Auffälligkeiten berichten die EI- 
tern? 

e Besteht eine Sprachentwicklungsverzögerung, 
eine Sprechstörung? 

e Besteht oder bestand eine Verzögerung der mo- 
torischen Entwicklung? 

+ Findet sich Verweigerung oder nicht altersgemä- 
Re Fähigkeit, zu malen, zu basteln? 

e Existieren bei Verwandten 1. und 2. Grades 
ebenfalls Symptome einer frühen Lernstörung 
oder umschriebene Entwicklungsstörungen 
schulischer Fähigkeiten? 

e Bestehen anhaltende, über einige Monate gehen- 

de Verhaltensauffälligkeiten? (Emotionale Stö- 

rungen? Störungen sozialer Funktionen? F91, 

F92, F93, F94). Könnten diese sekundär bedingt 

sein, als Folge früher Lernstörungen? Nicht sel- 

ten werden Kinder erst in der kinderärztlichen 
oder entwicklungsneurologischen Praxis ihrer 
sekundären Verhaltensstörungen wegen erst- 
mals vorgestellt. 

Ist eine Sehbeeinträchtigung sicher ausgeschlos- 

sen? 

Ist eine Hörbeeinträchtigung sicher ausgeschlos- 

sen? 

e Ist ein zerebrales Anfallsleiden sicher aus- 
geschlossen? 


Etwa 70% der Kinder mit frühen Lernstörungen 
fallen mit Störungen der Sprachentwicklung auf, 
etwa 50% mit Verzögerungen der motorischen 
Entwicklung und mit den Symptomen des moto- 
risch ungeschickten Kindes. Daher müssen vor al- 
lem der Stand der Sprachentwicklung und die mo- 
torische Entwicklung überprüft werden. 


5.5 Diagnostische Verfahren 
5.5.1 In der Praxis 


° Dem Alter entsprechende, entwicklungsneuro- 
logische Untersuchung, 

e Malen lassen: einen Menschen (Männchen), ei- 
nen Baum, ein Haus (» Abb. 5.1) oder ein Fahrrad 
» Abb. 5.2), ein Auto, oder auch etwas, was das 
Kind selber malen möchte. Wie wird gemalt? 
Mit zu viel Druck? Mit welcher Hand-Finger-Hal- 
tung des Stiftes, mit welcher Flüssigkeit des Be- 
wegungsablaufes? 

° Wie und mit welcher motorischen Geschick- 
lichkeit und Gleichgewichtskontrolle steigt das 
Kind auf einen etwa 32 cm hohen Hocker? Allei- 
ne, unsicher, mit Hilfe? Wie bleibt es auf dem 


a b 


Abb.5.1 Noch wenig differenzierte Bilder eines 

5-Jährigen mit frühen Lernstörungen. 

a Kopffüßler. Wenige, nur angedeutete Details (Mund, 
Augen, Haare). Kein Hals, kein Körper, keine Finger 
oder Zehen. 

b Eben noch erkennbares Haus ohne Details, außer 
dem mühsam platzierten Fenster. Unsichere Strich- 
führung, da noch keine stabile zentrale Repräsenta- 
tion des Grundmusters eines Hauses existiert. Dass 
eine Türe gedreht werden kann, war dem Jungen 
bewusst. Er überlegte lange, bis er die Lösung fand. 
Auf die Frage, was er vor das Haus gemalt habe, 
erklärte er mit einem gewissen Stolz, das sei doch 
die offene Türe. 
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Abb.5.2 Bilder zweier 5-jähriger Mädchen. 

a Gut erkennbares Fahrrad mit fahrender Person. Viele 
Details. Das Kind hat bereits deutliche, über sein 
Alter hinausgehende, präzise Vorstellungen (Reprä- 
sentationen) über Fahrräder. Der daneben stehende 
Baum ist deutlich weniger detailliert gemalt, besitzt 
aber doch eine gewisse Lebendigkeit in seiner 
Strukturierung. 

b Nahezu keine Vorstellungen über die Strukturierung 
eines Fahrrades. Das Bild zerfällt in Einzelteile, ohne 
wirkliche Details zu zeigen. Noch keine zentrale 
Repräsentation über das Aussehen und die Struktu- 
rierung eines Fahrrades. Bei diesem Kind wäre es 
wichtig, ein Bild von einem Haus, Männchen oder 
Baum zu sehen, da viele 5-Jährige noch keine 
differenzierten Bilder von einem Fahrrad zustande 
bringen. 


Hocker stehen? Ängstlich, unsicher, wünscht es 
Hilfe? Oder steht es frei und sicher, mit guter 
Kontrolle des Gleichgewichts? Wie hüpft es ab? 


Unsicher? Wünscht es Hilfe? Steigt es mit einem 


Schritt vorsichtig ab? Hüpft es frei, lässig und 
wohlkoordiniert ab - mit Abfedern in den 
Sprung-, Knie- und Hüftgelenken - und landet 
federnd auf dem Boden? Mit einiger Erfahrung 


5.5 Diagnostische Verfahren 


kann alleine schon aus diesem kleinen und kaum 
zeitaufwendigen Test sehr viel über die Qualität 
der Körpermotorik ausgesagt werden. Da in der 
kinderärztlichen Praxis auch normal sich ent- 
wickelnde Kinder gesehen werden, steht zur ei- 
genen Evaluierung eine große Normpopulation 
zur Verfügung. 

Mit einer strukturierten Spielsituation (s. Kap. 
4.3) können weitere Informationen über die 
möglichen modalen Beteiligungen und Schwä- 
chen gewonnen werden, aber auch Informatio- 
nen über das Kind-Eltern-Verhältnis und über 
evtl. bereits vorhandene sekundäre Verhaltens- 
störungen. 

Für die kinderärztliche Praxis steht neuerdings 
ein 7-Punkte-Suchtest zur Verfügung, auf den 
wir noch zurückkommen werden (s. » Tab. 5.1). 


5.5.2 Diagnostische Testverfahren 


Frühe Lernstörungen tatsächlich auch früh zu er- 
kennen, ist eine Herausforderung und eine Not- 
wendigkeit, die noch keineswegs selbstverständ- 
lich ist. Wenn nötig, ist eine frühe, vorschulische 
Interventionen einzuleiten, mit dem Ziel, um- 
schriebene Entwicklungsstörungen schulischer 
Fertigkeiten (F81.0, F81.1, F81.2, F81.3) zu verhin- 
dern oder ihr Störungspotenzial zu minimieren. 
Daher sind in den letzten Jahren erhebliche wis- 
senschaftliche Anstrengungen gezielt darauf ge- 
richtet worden, sog. spezifische Prädiktoren zu 
finden, die valide und spezifisch auf Entwicklungs- 
störungen schulischer Fertigkeiten, also auf die Le- 
se-, Rechtschreib- und Rechenschwächen, hinwei- 
sen. Das entspricht auch den Zwängen unserer 
Kultur, in denen Lesen, Schreiben und Rechnen, 
also die Begabung für symbolkodiertes Denken 
und Handeln, eine übergeordnete Bedeutung für 
das Leben und Überleben bedeuten. Die schu- 
lischen Erfolge öffnen das Tor für ein berufliches 
und persönliches Fortkommen in unserer Gesell- 
schaft. Daher werden auch Schwächen in anderen, 
schulunabhängigen modalen Systemen nur sehr 
bedingt wahrgenommen. Sie sind - im derzeitigen 
Wissenschaftsbetrieb - nur von sekundärer Be- 
deutung. Solche modalen Störungen werden un- 
spezifische Prädiktoren genannt. Aber auch sie 
können das Fortkommen, wenn auch unter ande- 
ren als schulischen Bedingungen, beeinträchtigen. 
Es gibt viele begabte und hochbegabte Menschen 
mit Schwächen der zentralen, modalen Informati- 
onsverarbeitung (also mit unspezifischen Prädik- 
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toren), die Mühe haben, mit Problemen täglicher 
Notwendigkeiten fertig zu werden, die ihr Fort- 
kommen und ihre persönliche Lebensführung be- 
drohen und beeinträchtigen. 


Spezifische Prädiktoren für Lese- 
Rechtschreib-Schwächen 


Als spezifische Prädiktoren für Lese-Rechtschreib- 
Schwächen wurden identifiziert: 

keine altersgemäße (ab etwa dem 3. Lebensjahr) 
„phonologische Bewusstheit im weiteren Sin- 
ne“. Dies bedeutet in der Sprache der Linguistik, 
dass keine Reimwörter, Silben und das Imitieren 
von Sprach- und Sprechrhythmus erkannt, selbst 
genutzt oder nachgeahmt werden. Spezifische 
Prädiktoren sind linguistische Fähigkeiten, die 
bereits gegen Ende des 1. Lebensjahres von Müt- 
tern und Bindungspersonen ganz bewusst ge- 
nutzt und zur Kommunikation mit Kindern in 
diesem Alter eingesetzt werden. Die phonologi- 
sche Bewusstheit weist aber auch auf die schon 
immer und von alters her - weil kindgerechte - 
ganz überragende Bedeutung von Kinderreimen 
und laut- und silbenbetonten Wortreihungen 
hin: Sie lösen so gut wie immer Entzücken bei 
Kindern aus, die eine unauffällige Entwicklung 
durchlaufen. 

keine altersgemäße (etwa ab dem 5. Lebensjahr) 
„phonologische Bewusstheit im engeren Sin- 
ne“. In der Sprache der Linguistik ist damit ge- 
meint, dass Kinder Buchstaben und deren Aus- 
sprache (wie z.B. Sand, Wand, Ofen, belOhnen, 
AutO) nicht kennen. Wo steht ein Buchstabe in 
einem Wort, am Anfang, in der Mitte, am Ende? 
kein altersgemäßes phonologisch rasches Reko- 
dieren (Erinnern) im semantischen Gedächtnis 
(s. Kap. 1.7). Beispiele: Auf einem Schwarz- 
Weiß-Bild ist eine Banane zu sehen. Frage: Wel- 
che Farbe hat eine Banane? Oder: Wo kann ein 
Fisch nur leben? 

kein altersgemäßes phonetisches Rekodieren 
(Erinnern) im Arbeitsgedächtnis (s. Kap. 1.7). 
Beispiele: An welcher Stelle steht ein bestimmter 
Buchstabe in einem Wort (z.B. Ort, Art, ASt, 
ArM)? Oder: Lautfolgen wiederholen können 
(z.B. kleine Zahlenreihen oder sinnlose Worte: 
5-4-9-2-8, GODEPI, Pukawore). Nach Schöler et 
al. [28] sei der „Königsweg“ eines Screenings der 
Sprachentwicklung bei der Einschulungsunter- 
suchung das Nachsprechen kleiner Sätze bis zu 
10 Worten. 


+ kein phonematisches Differenzieren (im Ein- 
schulungsalter). Beispiele: Seide/Seite, Kanne/ 
Tanne, Raum/Baum. 


Spezifische Prädiktoren für 
Rechenschwächen 


Spezifische Prädiktoren für Rechenschwächen sind 

bisher noch nicht publiziert worden, obwohl daran 

gearbeitet wird. Mit einiger Sicherheit sind Vorläu- 

ferdefizite für spätere Rechenstörungen [4]: 

+ Defizite im vorschulischen Mengen- und Zahlen- 
wissen, 

+ Defizite im Arbeitsgedächtnis, 

+ langsames Abrufen von Zahlen aus dem Lang- 
zeitgedächtnis, 

e Schwierigkeiten im Erkennen räumlicher Zuord- 
nungen. 


Unspezifische Prädiktoren für Lese- 
Rechtschreib-Schwächen 


Dies sind überzufällig häufige frühe Vorläufer- 
Symptome von späteren schulischen Lernstörun- 
gen, die jedoch keine Hinweise darauf erlauben, 
welche späteren schulischen Lernstörungen zu 
erwarten sind. Zu ihnen gehören alle Symptome 
modalitätsspezifischer zentraler Verarbeitungsstö- 
rungen (z.B. vestibulärer, taktiler, visueller, taktil- 
kinästhetischer Modalitäten) oder Schwächen in- 
termodaler Leistungen und Sprachentwicklungs- 
auffälligkeiten und motorische Auffälligkeiten. 
Eine Übersicht über Prädiktoren für spätere Stö- 
rungen der schulischen Fertigkeiten bietet Barth 
[4]. 


Entwicklungstests, Screeningtests, 
Suchtests 


Für den Bereich der frühen Lernstörungen existie- 
ren bisher nur wenige Testverfahren, da frühe 
Lernstörungen sich schwerpunktorientiert auf die 
Prädiktion der Störungen der schulischen Fertig- 
keiten konzentrieren. Es existieren bisher kaum 
spezifische Testverfahren für frühe Lernstörung 
und schon gar keine, mit denen sich modalitäts- 
spezifische zentrale Verarbeitungsschwächen 
nachweisen lassen. Den Altersbereich von 3- 
6 Jahren deckt nur der K-ABC-Test ab. Gleichgültig 
ob mit strukturierten Spieltests gearbeitet wird 
oder mit anderen Tests für Vorschulkinder: Bei al- 
len Kindern mit Entwicklungsauffälligkeiten sollte 
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im Alter von 5 Jahren eine sorgfältige und genaue 
psychologische Überprüfung ihrer Begabungs- 
struktur erfolgen, damit Schulempfehlungen aus- 
gesprochen werden können und noch vor der Ein- 
schulung Zeit bleibt, eventuelle therapeutische In- 
terventionen oder Förderprogramme einleiten zu 
können. Folgende Tests und ein Suchtest seien hier 
aufgeführt: 

+ Kaufman Assessment Battery for Children (K- 
ABC) von Melchers u. Preuß [21]. Der Test ist für 
den Altersbereich von 2;6-12;5 Jahren anwend- 
bar. Die Durchführung erfordert testpsychologi- 
sche Erfahrungen und Zeit - und Testpersonen, 
die über beträchtliche Erfahrungen mit dem Tes- 
ten von Kleinkindern verfügen. Der Zeitfaktor 
spielt eine nicht unerhebliche Rolle bei Kindern 
im Vorschulalter und besonders bei Kindern mit 
frühen Lernstörungen. Diese Kinder sind sich be- 
reits ihrer Schwächen deutlich bewusst. Sie rea- 
gieren emotional sehr sensibel und heftig auf 
Testsituationen, die sie mit ihren Schwächen 
konfrontieren. Sie sind nicht immer bereit, sich 
in eine solche, ihr Selbstbewusstsein kränkende, 
zeitaufwendige Prüfung ihrer Fähigkeiten ein- 
zulassen und sie vergessen auch die für sie unan- 
genehme und kränkende Testsituation für lange 
Zeit nicht. Nicht selten brechen sie von sich aus 
die Testsituation ab. Danach sind sie kaum noch 
bereit, sich erneut, wenigstens an diesem Tage, 
noch einmal an einem Test zu beteiligen. Daher 
sind strukturierte Spieltests für dieses Alter bes- 
ser geeignet. Kinder gehen gerne auf eine Spiel- 
situation ein und bleiben - wenn es gelingt, sie 
zu einer aktiven Mitarbeit zu animieren. Oft fra- 
gen solche primär abweisenden Kinder bei einer 
nachfolgenden Vorstellung (die keine Spielsitua- 
tion vorsah) nach der Wiederholung, ohne die 
sie die entwicklungsneurologische Vorstellung 
nicht beendet sehen möchten. 

Basisdiagnostik für umschriebene Entwick- 
lungsstörungen im Vorschulalter (BUEVA) von 
Esser [9]. Der Test ist gültig für den Altersbereich 
von 4;0-5;11 Jahre. Die Basisdiagnostik ist für 
die kinderärztliche Praxis geeignet und wird 
dort auch eingesetzt. Kritik aus testpsychologi- 
schen Gründen äußern jedoch Petermann u. 
Macha [24]. 

Bielefelder Screening zur Früherkennung von 
Lese-Rechtschreib-Störungen (BISC) von Jansen 
et al. [12]. Der inzwischen eingeführte und gut 
bewertete Test ist allerdings nur bedingt für die 
entwicklungsneurologische und pädiatrische 


5.5 Diagnostische Verfahren 


Diagnostik geeignet, da er nur für die Unter- 
suchungen zum 9. und zum 4. Monat vor der 
Einschulung standardisiert ist. Wenn Auffällig- 
keiten mit dem Test festgestellt werden, bleibt 
für Förderungen und Hilfen vor der Einschulung, 
wenn sie sich als notwendig herausstellen soll- 
ten, kaum noch ausreichende Zeit. 
7-Punkte-Suchtest zur Erfassung früher Lern- 
störungen (7-SEL) von Michaelis, Berger u. Barth 
[23]. Ein Suchtest zur Erfassung früher Lernstö- 
rungen, auch mit Prädiktoren, ist noch kein 
Screeningtest; er ist also zunächst einmal kein 
prädikatives Werkzeug, sondern ein altersbezo- 
gener Test zur Suche nach frühen Störungen im 
Vorschulalter. Mit ihm kann entschieden wer- 
den, ob und welche weiteren diagnostischen 
oder therapeutischen Maßnahmen bei einem in- 
dividuellen Kind notwendig sind. Nach Meinung 
von Withmore und Bax [35] haben Suchtests, die 
altersbezogene Fähigkeiten des Verhalten von 
Kindern erfassen, zunächst nicht den Zweck und 
die Aufgabe, irgendetwas vorauszusagen. Sie 
dienten vor allem dazu, altersabweichende Auf- 
fälligkeiten festzustellen und zu dokumentieren, 
die direkte Hinweise auf bestehende Entwick- 
lungsdefizite eines individuellen Kindes, in 
einem bestimmten Alter, zum Zeitpunkt der Un- 
tersuchung geben. Damit könne sofort entschie- 
den werden, ob ein weiteres Beobachten, eine 
weitere Diagnostik oder eine Therapie notwen- 
dig sei. Die Validität eines solchen Verfahrens 
wird durch den Vergleich mit einer altersbezoge- 
nen Normpopulation gesichert. 


Der hier vorgestellte Suchtest nach frühen Lern- 
störungen ist für die Bedürfnisse in der entwick- 
lungsneurologischen und kinderärztlichen Praxis 
erarbeitet worden. Er kann dazu benutzt werden, 
den Verdacht auf eine frühe Lernstörung bei einem 
individuellen Kind zu untermauern und er kann 
Anlass geben, das Kind über eine gewisse Zeit im 
Auge zu behalten - solange, bis entschieden ist, ob 
der Verdacht fallen gelassen oder bestätigt werden 
kann. Der Suchtest nutzt die Existenz von - inzwi- 
schen wissenschaftlich akzeptierten - spezifischen 
und unspezifischen Prädiktoren [4], die als Test- 
Items aufgenommen wurden. Der Test folgt, um 
die aktive Mitarbeit von Kindern in diesem Alter 
zu gewinnen, eher den Prinzipien einer struktu- 
rierten Spielsituation (s. Kap. 4.3) als der einer 
psychologischen Testsituation. Die altersbezogene 
Validierung der Entwicklungsitems erfolgt über 
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die Grenzsteine der Entwicklung für Kinder im Al- 
ter von 48-60 Monaten (s. Kap. 4.3). 

Der, nach Einarbeitung, nur etwa 10 min bean- 
spruchende Suchtest, basiert auf 7 validierten un- 
spezifischen und spezifischen Prädiktoren für 
frühe Lernstörungen, die sich von den Eltern erfra- 
gen lassen oder die in der Praxis ohne größeren 
Aufwand überprüft werden können. Weil Kinder 
mit frühen Lernstörungen sich nur sehr zögerlich 
auf eine Testsituation einlassen (da sie eine Bloß- 
stellung ihrer Defizite befürchten), müssen die An- 
gebote leicht und betont motivierend sein. Unauf- 
fällige Kinder werden eine solche Testsituation 
„mit links“ absolvieren, Kinder mit modalen und 
multimodalen Defiziten dagegen nicht. Verblüf- 
fend ist immer wieder, wie sich scheinbar völlig 
unauffällige Kinder plötzlich in einer Testsituation 
schwertun und welche isolierten Defizite uner- 
wartet zutage treten. Die Mutter/Eltern sollten bei 
dem Test anwesend sein: Daraus ergeben sich In- 
formationen über die Art der Mutter/Eltern-Kind- 
Interaktionen. Treten in der Testsituation über- 
raschende Schwierigkeiten für das Kind auf, so er- 
leben die Eltern sie direkt mit. Der Vorteil dabei: 
Es ist dann nur noch selten notwendig, in längeren 
Gesprächen die Eltern davon zu überzeugen, dass 
ihr Kind auffällig ist. Wird immer der gleiche Test- 
ablauf eingehalten und wird immer mit den glei- 
chen Testmaterialien (Bilder und Texte, Spielzeug) 
gearbeitet, lassen sich in der kinderärztlichen Pra- 
xis schnell Erfahrungen mit einer unauffälligen, 
normativen Kontrollgruppe sammeln, von denen 
die auffälligen Befunde lernbeeinträchtigter Kin- 
der signifikant und deutlich abweichen. Wenn ein 
Kind in Schwierigkeiten gerät, eine zu bewertende 
Situation zu meistern, sind kurze Hilfestellungen 
durch die Testperson erlaubt. Sie geben dem Kind 
die Chance, seine Tätigkeit selbst fortzuführen. Die 
kurzen Hilfestellungen dienen auch zur Beurtei- 
lung, ob und mit welchen Konsequenzen ein Kind 
bereit und fähig ist, Hilfen zu akzeptieren und um- 
zusetzen - was für eine eventuell notwendige The- 
rapie von ganz wesentlicher Bedeutung sein kann. 

Zur Anwendung der im Suchtest ausgeführten/ 
abgefragten Entwicklungsitems werden einige, 
leicht beschaffbare und preiswerte Testmaterialien 
benötigt. Dazu sind in » Tab. 5.1 Empfehlungen ge- 
geben, die sich in der Praxis für diesen Zweck be- 
währt haben. Werden andere Materialien bevor- 
zugt, aus welchen Gründen auch immer, gilt zur 
Sicherung valider Ergebnisse auch für diese die Re- 
gel, immer und ausschließlich nur die gewählten 


Alternativen zu verwenden und die Aufgabenstel- 
lungen immer in der gleichen Abfolge anzubieten. 
Den Dokumentationsbogen zeigt » Abb. 5.3. 

Eine Wertung der Befunde nach bestimmten 
Schweregraden ist mit dem Kurztest nicht mög- 
lich, da schon eine einzige Auffälligkeit Hinweise 
auf eine durchaus erhebliche Lernschwäche in 
einem isolierten modalen System geben kann. An- 
deren Kindern wiederum ist es möglich, mehrere 
Schwächen erstaunlich gut zu kompensieren. Das 
bedeutet, dass jeder auf dem Dokumentations- 
bogen am rechten Rand (,„auffällig“, s. » Abb. 5.3) 
angekreuzte Befund zunächst als Verdacht auf eine 
frühe Lernstörung zu bewerten ist. Ein unauffäl- 
liger Befund ist nur dann gegeben, wenn alle Käst- 
chen am linken Rand angekreuzt sind. Lässt sich 
mit dem Bogen weder ein sicher unauffälliger 
noch ein deutlich auffälliger Befund erheben oder 
stimmt der Befund mit den Angaben der Eltern 
nicht überein, sollte nach spätestens 3 Monaten 
die Entwicklung des Kindes noch einmal überprüft 
werden. Kinder, deren auffällige Befunde als sicher 
oder auch als nicht sicher einzuordnen sind, kön- 
nen mit einer Screening-Methode oder mit Ent- 
wicklungstests - an einer damit erfahrenen Insti- 
tution oder durch Therapeuten/Psychologen des 
Vertrauens - genauer auf das Bestehen oder Feh- 
len einer frühen Lernstörung getestet werden. Be- 
stätigen sich die Befunde und bedrohen sie die 
weitere individuelle Entwicklung oder sind bereits 
Verhaltensauffälligkeiten eingetreten, die nach 
dem ICD-10 zu dokumentieren sind, sollte nicht 
gezögert werden, eine Therapie (Ergotherapie, 
Physiotherapie mit Betonung der motorischen Ko- 
ordination und Körperwahrnehmung, Logopädie) 
zu beginnen, nach gemeinsamer Absprache über 
die Art der Störungen und deren adäquate Thera- 
pie. Dabei werden der selbst erhobene kinderärzt- 
liche Befund und die, mit der Zeit erworbene, eige- 
ne Expertise in der Kommunikation mit einer an- 
deren Disziplin eine sehr viel gewichtigere und 
gleichberechtigende Rolle spielen, als eine ärzt- 
liche Therapiebestätigung, die sich nur auf eine 
therapeutische Befunderhebung beruft. 
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5.6 Lernstörungen und ADHS 


Tab. 5.1 Vorschläge für Testmaterialien für den 7-Punkte-Suchtest (Aus: Michaelis R, Berger R, Barth K. Testmaterialien 


für den 7-Punkte-Suchtest zur Erfassung früher Lernstörungen. Kinderärztliche Praxis, Heft 04, 2008. Mit freundlicher Ge- 


nehmigung Verlag Kirchheim + Co. GmbH, Mainz). 


Material 


kleiner Kindertisch mit 2 einander 
gegenüber platzierten Hockern 


stabiler kubisch-quadratischer Hocker 
von 30-35 cm Kantenlänge 


reichlich Papierbögen (DIN A4) zum 
Malen 


Bilderbuch zum Zeigen und Zeigen 
lassen auf Nachfrage 


Vorlese-Material 


Material zum Zeigen von Körperteilen 


Kinderreime 


5.6 Frühe Lernstörungen und 


ADHS 
5.6.1 Definitionen 


Etwas reduziert und überspitzt, könnten die Noso- 
logien eines ADH-Syndroms und die früher und 
schulischer Lernstörungen auf folgenden kurzen 


Nenner gebracht werden: 


Anmerkungen 


Tester und Kind sitzen sich gegenüber 


zur Deutung von Kinderbildern s. a. 
Seidel [31] 


zum Beispiel: 

„Wo ist eine Katze zu sehen?“ 

„Was ist das?“ (auf einen Gegenstand 
oder Tier zeigend, dessen Name 
genannt werden soll) 

„Was tut die/der?“ 

„Zeig mal: Wo ist ein Kind zu sehen, 
das isst, wo ist eines, das sich an- 
zieht?“ 

„Welches Tier ist zu sehen und wo?“ 
„Wie heißt dieses Tier?“ (auf ein Tier 
zeigend) 


zum Vorlesen einiger Sätze oder 
Sequenzen 


beim Kind selbst („Wo ist deine Nase“ 
„Wo sind Deine Finger“) oder im 
Bilderbuch (Abbildung eines Kindes 
oder anderer Person) oder an einer 
Puppe zeigen lassen 


kleinere Reime aufsagen lassen, z. B.: 
backe, backe Kuchen ... 

hoppe, hoppe Reiter ... 

ri-ra rutsch ... 

es regnet, es regnet ... 

Kann ein Kind keinen Vers, spricht der 
Tester einen kleinen Vers vor und lässt 
ihn nachsprechen. 


Geeignete Bücher 


Mein kleiner Brockhaus: Meine ersten 
Wörter. Pappbuchausgabe, Brockhaus 
2005 

Das bin ich & Das bist du. Wieso 
Weshalb Warum. Ravensburger 2004 
Die Jahreszeiten. Wieso Weshalb 
Warum. Ravensburger 2005 

Ali Migutsch: Bei uns im Dorf. Papp- 
buchausgabe, Ravensburger 1994 (für 
etwas ältere Kinder) 


Eric Carle: Die kleine Maus sucht einen 
Freund. Kleine Pappbuchausgabe, 
Gerstenberg 1995 

Helme Heine: Freunde. Minimax. Beltz 
& Gelberg 2004 


Janosch: Das kleine Kinderreimebuch. 
Beltz & Gelberg 2006 


märe Verhaltensstörung, sekundär durch Lern- 
störungen und durch weitere, vielfältige, zusätz- 


liche komorbide Symptome. 
+ Frühe Lernstörungen sind charakterisiert durch 


primäre Störungen der zentralen modalen Infor- 
mationsverarbeitung und sekundär durch Ver- 
haltensstörungen und durch einige weitere ko- 
morbide Symptome. 


e ADHS (Aufmerksamkeitsdefizit- und Hyperakti- 
vitätssyndrom) ist charakterisiert durch eine pri- 


Eine kurze Zusammenfassung des derzeitigen 
Standes der Diskussion zum Thema des ADHS und 
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5.6 Lernstörungen und ADHS 


Tab. 5.1 Vorschläge für Testmaterialien für den 7-Punkte-Suchtest (Aus: Michaelis R, Berger R, Barth K. Testmaterialien 


für den 7-Punkte-Suchtest zur Erfassung früher Lernstörungen. Kinderärztliche Praxis, Heft 04, 2008. Mit freundlicher Ge- 


nehmigung Verlag Kirchheim + Co. GmbH, Mainz). 


Material 


kleiner Kindertisch mit 2 einander 
gegenüber platzierten Hockern 


stabiler kubisch-quadratischer Hocker 
von 30-35 cm Kantenlänge 


reichlich Papierbögen (DIN A4) zum 
Malen 


Bilderbuch zum Zeigen und Zeigen 
lassen auf Nachfrage 


Vorlese-Material 


Material zum Zeigen von Körperteilen 


Kinderreime 


5.6 Frühe Lernstörungen und 


ADHS 
5.6.1 Definitionen 


Etwas reduziert und überspitzt, könnten die Noso- 
logien eines ADH-Syndroms und die früher und 
schulischer Lernstörungen auf folgenden kurzen 


Nenner gebracht werden: 


Anmerkungen 


Tester und Kind sitzen sich gegenüber 


zur Deutung von Kinderbildern s. a. 
Seidel [31] 


zum Beispiel: 

„Wo ist eine Katze zu sehen?“ 

„Was ist das?“ (auf einen Gegenstand 
oder Tier zeigend, dessen Name 
genannt werden soll) 

„Was tut die/der?“ 

„Zeig mal: Wo ist ein Kind zu sehen, 
das isst, wo ist eines, das sich an- 
zieht?“ 

„Welches Tier ist zu sehen und wo?“ 
„Wie heißt dieses Tier?“ (auf ein Tier 
zeigend) 


zum Vorlesen einiger Sätze oder 
Sequenzen 


beim Kind selbst („Wo ist deine Nase“ 
„Wo sind Deine Finger“) oder im 
Bilderbuch (Abbildung eines Kindes 
oder anderer Person) oder an einer 
Puppe zeigen lassen 


kleinere Reime aufsagen lassen, z. B.: 
backe, backe Kuchen ... 

hoppe, hoppe Reiter ... 

ri-ra rutsch ... 

es regnet, es regnet ... 

Kann ein Kind keinen Vers, spricht der 
Tester einen kleinen Vers vor und lässt 
ihn nachsprechen. 


Geeignete Bücher 


Mein kleiner Brockhaus: Meine ersten 
Wörter. Pappbuchausgabe, Brockhaus 
2005 

Das bin ich & Das bist du. Wieso 
Weshalb Warum. Ravensburger 2004 
Die Jahreszeiten. Wieso Weshalb 
Warum. Ravensburger 2005 

Ali Migutsch: Bei uns im Dorf. Papp- 
buchausgabe, Ravensburger 1994 (für 
etwas ältere Kinder) 


Eric Carle: Die kleine Maus sucht einen 
Freund. Kleine Pappbuchausgabe, 
Gerstenberg 1995 

Helme Heine: Freunde. Minimax. Beltz 
& Gelberg 2004 


Janosch: Das kleine Kinderreimebuch. 
Beltz & Gelberg 2006 


märe Verhaltensstörung, sekundär durch Lern- 
störungen und durch weitere, vielfältige, zusätz- 


liche komorbide Symptome. 
+ Frühe Lernstörungen sind charakterisiert durch 


primäre Störungen der zentralen modalen Infor- 
mationsverarbeitung und sekundär durch Ver- 
haltensstörungen und durch einige weitere ko- 
morbide Symptome. 


e ADHS (Aufmerksamkeitsdefizit- und Hyperakti- 
vitätssyndrom) ist charakterisiert durch eine pri- 


Eine kurze Zusammenfassung des derzeitigen 
Standes der Diskussion zum Thema des ADHS und 
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Frühe Lernstörungen (FLS) 


7-Punkte-Suchtest zur Erfassung name: 
früher Lernstörungen 


Vorname: 
(ab 42. Monat) 
R. Michaelis® und R.Berger (2009) Geboren: 
unauffällig: auffällig: 


_ 


. Repräsentationen, Darstellungskonzepte (Bild malen) 


Können gut erkennbare Bilder mit Details gemalt werden (Haus, Baum, Auto, Männchen)? 
mitgebrachtes Bild D. im Test gemaltes Bild OD. 
Bewertung: differenziert, mit Details D. wenig gestaltend OD. nur Kritzeln D. kein Malen/Kritzeln 


2. Sprache und Sprechentwicklung 


Störung der Sprach-oder Sprechentwicklung? 
Elternangaben D. Kind spricht spontan D, nicht spontan OD, spricht während des Tests 
Bewertung: keine sprachlichen Defizite D. SEV D. deutliche Aussprachefehler D. 


3. Phonologische Bewusstheit im weiteren Sinne (Verse, Reime nachsprechen) 


Können kleine Kinderreime, kleine Gedichte gelernt und nachgesprochen werden? 
Elternangaben D. Verse, Reime aufsagen lassen OD. 
Bewertung: Vers/Reim wird korrekt gesprochen D. nur bedingt möglich OD. nicht möglich 


4. Visuelle Aufmerksamkeit (Betrachten eines Bilderbuches) 


Werden Details in einem Bilderbuch genau angeschaut und kommentiert? 
Elternangaben D. Bilderbuch anschauen lassen, nach Details fragen 
Bewertung: Konzentriertes Anschauen D. Kommentare D. nur kurz D. nicht 


5. Körperbewusstheit (Zeigen von Körperteilen) 


Können am eigenen Körper, oder an Puppe/Bär oder auf Bild in einem Bilderbuch auf Nachfrage 
gezeigt werden: Nase, Zähne, Augen, Ohren, Hand, Finger, Bauch, Fuß (Auswahl: 3 - 4)? 

Elternangaben I. Zeigen am eigenen Körper OD), an Puppe I, im Bilderbuch 
Bewertung: gezeigt, gekannt: sicher >3 D. sicher <3 D. unsicher D. nicht 


6. Auditive Bewusstheit (Zuhören, Verstehen bei Anreden, Vorlesen) 


Wird beim Vorlesen, bei Anrede, kleinen Aufträgen, bei Erklärungen aufmerksam zugehört? 
Elternangaben D. Kind ansprechen D. aus Bilderbuch kleine Sätze vorlesen 
Bewertung: konzentriertes Zuhören D. Verstehen D. unkonzentriertD. 
kein/nur kurzes Zuhören 


7. Motorisches System (Motorische Fähigkeiten) 


Flüssige, gut koordinierte Bewegungsabläufe? Sichere Gleichgewichtskontrolle? 

Elternangaben D. Hocker-Test mit Aufsteigen, Stehen und Abhüpfen: alleine O2, mit Hilfe OD. 
Bewertung: flüssige, rasche, sichere Beweglichkeit und Gleichgewichtskontrolle D. insgesamt gut 
leichte, jedoch deutliche Koordinationsauffälligkeiten OD. ungeschickt 
auffällig unsicher und vorsichtig OD. verweigert 


Testdatum: 


Abb. 5.3 Dokumentationsbogen. 7-Punkte-Suchtest. SEV: Sprachentwicklungsverzögerung (Aus: Michaelis R, Berger R, 
Barth K. Testmaterialien für den 7-Punkte-Suchtest zur Erfassung früher Lernstörungen. Kinderärztliche Praxis, Heft 04, 
2008. Mit freundlicher Genehmigung Verlag Kirchheim + Co. GmbH, Mainz). 
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zu seiner Nosologie soll hier eingefügt werden, 
ohne im Übrigen weiter auf die ausgedehnte 
ADHS- Literatur einzugehen [1], [11], [16], [19], 
[25], [20], [30], [13], da wir vor allem an den un- 
terschiedlichen nosologischen Entitäten der bei- 
den Entwicklungsstörungen interessiert sind. Nach 
den genannten Autoren wird ein ADHS durch fol- 
gende Konditionen festgelegt und charakterisiert: 
e ADHS ist eine psychiatrische Erkrankung im Sin- 
ne des ICD-10 und des DSM-IV. 

ADHS ist eine lebenslange Erkrankung mit ins- 
gesamt nicht günstiger Prognose: schlechte so- 
ziale Anpassung, berufliche Schwierigkeiten, 
Suchtgefahr, Risiko für weitere psychiatrische Er- 
krankungen, Risiko der Delinquenz. 

Lebenslange, titrierte Gaben u.a. von Methylphe- 
nidat (Ritalin) sind notwendig. 

Die Prävalenz der Erkrankung im Grundschul- 
alter beträgt 3-4%. 

Auf eine nosologische Entität sollen u. a. hinwei- 
sen: eine Störung des Dopaminsystems im Ge- 
hirn, Erblichkeit, neurophysiologische und neu- 
romorphologische Veränderungen, bildgebende 
Befunde am Gehirn, Hypofrontalität (Unterfunk- 
tion des Frontalhirns, verminderte Volumina 
kortikaler und subkortikaler Strukturen). 


Die primäre Verhaltensstörung ist nach Daruna et 
al. [6] charakterisiert durch einen Mangel zur 
Selbstregulation von Aufmerksamkeit und Inhibiti- 
onsverhalten, in Situationen, die eine Beachtung 
sozial angemessener Verhaltensregeln vorausset- 
zen. 

Mit solchen Festlegungen entsteht jedoch ein 
ganz anderes phänomenologisch-nosologisches 
Bild eines Kleinkindes mit einem ADHS als eines 
Kindes mit frühen Lernstörungen und späteren 
Entwicklungsstörungen schulischer Fertigkeiten. 
Kinder mit einem ADHS zeigen eine andere, für sie 
typische Symptomatik: 

e Sie sind oft schon als Säuglinge und Kleinkinder 
auffällig durch lange Schreiphasen, motorische 
Unruhe, Unzufriedenheit, Ess- und Schlafproble- 
me; sie sind schwierig zu beruhigen. 

Sie sind wenig rechtshirnig-limbisch-emotional 
ansprechbar. 

Sie zeigen eine motorische Unruhe mit teilweiser 
extremer Hyperaktivität. 

Eine hohe Ablenkbarkeit und ausgeprägte Auf- 
merksamkeitsstörung sind ihnen eigen. 

Sie zeigen primäre Verhaltensstörungen, mit 
eher externalisiertem Charakter, mit vorwiegend 


5.6 Lernstörungen und ADHS 


oppositioneller, aggressiver und dissozialer Kom- 
ponente. 

+ Sie zeigen häufige Impulskontrollstörung mit 
plötzlichen, unvorhersehbaren emotionalen Aus- 
brüchen. 


Die klinische Phänomenologie der Kinder mit frü- 

hen Lernstörungen zeigt jedoch ein ganz anderes 

Bild. Sie sei hier noch einmal, zum direkten Ver- 

gleich, zitiert: 

e Sie sind selten von Geburt an auffällig. 

e Motorische Unruhe oder eine ausgeprägte Im- 
pulsstörung stehen nicht im Vordergrund ihrer 
Verhaltensauffälligkeiten. 

+ Sie neigen dazu, die an sie gestellten Ansprüche 

und Forderungen, so gut wie sie dazu in der Lage 

sind, zu erfüllen. 

Sie bemühen sich intensiv, zu lernen und ihre 

Leistungen zu verbessern. 

Gelingt dies auf Dauer nicht, entwickeln sie se- 

kundäre Verhaltensauffälligkeiten, die meist in- 

ternalisiert sind, eher depressiven Charakter zei- 
gen, da die Kinder kein Selbstwert-Bewusstsein 
und keine Erfolgserlebnisse in bestimmten Leis- 
tungsbereichen entwickeln können. 

Sie haben gelernt, ihrer Handlungsschwierigkei- 

ten in bestimmten Leistungsbereichen, die sie 

durch frustrierende Erfahrungen genau kennen, 
zu kaschieren, zu meiden, zu umgehen, mit oft 
erstaunlicher Konsequenz und mit viel Geschick. 


5.6.2 Komorbiditäten und 
entwicklungshemmende 
Kontextfaktoren 


Komorbiditäten sind bei ADHS häufig. Nach 
Schulte-Körne [30] ist bei 4 der Kinder mit einem 
ADHS, also bei etwa 65%, eine Komorbiditäts- 
symptomatik nachweisbar, nach Kain et al. [13] so- 
gar bei 80%. Dazu gehören auch Lese-Recht- 
schreib-Schwächen, die zu etwa 20-50% an der 
Komorbidität beteiligt sind [13]. Ohne Zweifel las- 
sen sich auch frühe Lernstörungen als Komorbidi- 
tät bei einem ADHS im Vorschulalter finden. In der 
differenzialdiagnostischen Auflistung von Schulte- 
Körne [30] zu dem ADHS, erscheinen weder die 
Entwicklungsstörungen der schulischen Fertigkei- 
ten und schon gar nicht die frühen Lernstörungen. 
Komorbiditäten werden zwar auch bei den Lese- 
Rechtschreib-Störungen gefunden, jedoch liegen 
dazu keine Zahlenangaben vor. Sie liegen mit Si- 
cherheit deutlich niedriger als die des ADHS [33]. 
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Frühe Lernstörungen (FLS) 


Ohne die Diskussion weiterverfolgen zu wollen, 
muss doch die Frage gestellt werden, ob die Diffe- 
renzierung zwischen einer frühen Lernstörung 
und einem ADHS in der entwicklungsneurologi- 
schen und kinderärztlichen Praxis mit der genü- 
genden Sorgfalt erfolgt oder ob sie mit dem Argu- 
ment erledigt ist, frühe Lernstörungen seien nun 
einmal eine bekannte und nicht weiter zu hinter- 
fragende Komorbidität des ADHS.Oder sind sie 
nur „entwicklungshemmende Kontextfaktoren“ 
[7], [18]? Damit sind gemeint: sozial ungünstige 
Konditionen, wie mangelnde Erziehungskom- 
petenz der Eltern, Vernachlässigung und Miss- 
brauch, aber ebenso fehlende bzw. mangelnde 
Lernfelder, die zu Störungen einer regulären Ent- 
wicklung führen. Die Folgen solcher „entwick- 
lungshemmenden Kontextfaktoren“ geben aller- 
dings keinen Anlass zu einer therapeutischen In- 
tervention. Denn nach der Heilmittelverordnung 
ist die Verordnung medizinisch relevanter Thera- 
pien an eine ICD-10-Kodierung gebunden. Solchen 
Kindern sollte dagegen mit schulvorbereitenden 
Methoden eines Kompetenztrainings geholfen 
werden. 

Die Diagnose eines ADHS wird erleichtert durch 
die Klassifizierung des ICD-10. Zwar erfolgt die 
Einordnung des ADHS korrekt in die Gruppe F9 
(Verhaltens- und emotionale Störungen mit Be- 
ginn in Kindheit und Jugend). Jedoch ist als Über- 
schrift für F90 die hyperkinetische (besser: hyper- 
aktive) Störung genannt und unter F90.0 die ein- 
fache Aktivitäts- und Aufmerksamkeitsstörung. 
Eine getrennte Klassifikation von Hyperaktivität 
und Aufmerksamkeitsstörung ist mit dem ICD-10 
nicht möglich. 

Dass frühe Lernstörungen und deren Prädikto- 
ren im ICD-10 fehlen, erleichtert in der entwick- 
lungsneurologischen und pädiatrischen Praxis das 
Erkennen der typischen Symptomatik nicht; ein 
Mangel, der sogar von den zuständigen ICD-10- 
Autoren bedauert wird. Offenbar ist bisher die 
Festlegung einer ICD-10-Identität unter den Ex- 
perten, die für die ICD-10-Zuordnung verantwort- 
lich sind, strittig. Im Umkehrschluss kann daher 
auch argumentiert werden, dass eine Überdiag- 
nostik des ADHS durch die Dokumentierbarkeit 
im ICD-10 erzwungen wird. Deshalb, und weil da- 
ran nicht gedacht wird, werden immer noch viele 
Kinder zuerst mit den Folgen ihrer frühen Lernstö- 
rungen oder erst in der Schule auffällig: mit sekun- 
dären, reaktiven Verhaltensstörungen (F90, 90.0, 
F90.1, F91, 91.1, 91.2, F91.3, F92, F93, F94.1, F98) 


oder mit umschriebenen Entwicklungsstörungen 
schulischer Fertigkeiten. 


5.6.3 Nosologische Existenz früher 
Lernstörungen 


Die Existenz früher Lernstörungen scheint in der 
Pädiatrie und in der Entwicklungsneurologie weit- 
gehend unbekannt. So ist das Erstaunen nach einer 
Fortbildungsveranstaltung nicht selten: Man habe 
inzwischen an so vielen Fortbildungsveranstaltun- 
gen über ADHS teilgenommen, aber noch nie 
etwas über frühe Lernstörungen gehört. Oder noch 
irritierender, die nicht so selten geäußerte Mei- 
nung: Es sei doch müßig, sich um eine Differenzie- 
rung von ADHS, frühen Lernstörungen und Verhal- 
tensstörungen zu bemühen, das sei doch alles das 
Gleiche, nur das eine Mal so, das andere Mal an- 
ders benannt. Auf die Akzeptanz der frühen Lern- 
störungen als eine eigene nosologische Entität 
muss daher mit Vehemenz bestanden werden, 
nicht nur aus prinzipiellen Gründen, sondern viel- 
mehr, um den Problemen der betroffenen Kinder 
gerecht zu werden. Es liegt auf der Hand, dass Kin- 
der mit frühen Lernstörungen ganz andere thera- 
peutische Strategien benötigen als ADHS-Kinder. 
Eine ADHS-Therapie mit Komorbiditätsanteil er- 
reicht Kinder mit frühen Lernstörungen weder ef- 
fektiv noch nachhaltig. 

Störungen der Sprachentwicklung, der frühen 
motorischen Entwicklung und frühe Symptome 
von Verhaltensstörungen sind die häufigsten 
Symptome früher Lernstörungen. Mit dem ICD-10 
können sie daher schon im Vorschulalter mit den 
Ziffern F80, F82, F83 dokumentiert werden, eben- 
so wie die bereits angeführten sekundären, reakti- 
ven Verhaltensstörungen, wenn sie sich nicht auf 
Kontextfaktoren zurückführen lassen. Sie erfüllen 
dann die Kriterien der Heilmittelverordnung und 
erlauben, nach kritischer Abwägung, auch die Ver- 
ordnung u.a. auch medizinisch fundierter Thera- 
pien. Kindern mit frühen Lernstörungen ist mit 
einer ADHS-Therapie oder mit schulvorbereiten- 
den Methoden eines Kompetenztrainings alleine 
nicht geholfen. Diagnostik und eventuelle Verord- 
nung therapeutischer Maßnahmen bei Kindern 
mit frühen Lernstörungen sind primär pädiatri- 
sche Aufgaben, die noch viel zu wenig Beachtung 
in der kinderärztlichen Praxis finden, schon aus 
den eben genannten Gründen. 

Die Beachtung der unterschiedlichen nosolo- 
gischen Entitäten früher Lernstörungen und des 
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ADHS fordern auch die englischen Autoren Whit- 
more und Bax [35]. Auf die Frage, ob differenzie- 
rende Terminologien in diesen phänomenologisch 
ähnlichen Bereichen überhaupt notwendig seien, 
gibt es nur die eine Antwort: Ja, weil ein unkorrek- 
ter Gebrauch einer diagnostischen Terminologie 
die Begrifflichkeit verwirre, sogar manipuliere, 
und damit auch Kindern schaden könne. Gerade in 
der Pädiatrie sei eine begrifflich korrekte Sprache 
und eine präzise, diagnostische und terminologi- 
sche Differenzierung des ärztlichen Handelns not- 
wendig: Um der Kinder und der Eltern willen. 


5.6.4 Kommentar 


In dem hoch renommierten Buch von B. Kolb und 
1.QO Wishaw mit dem Titel „Fundamentals of Hu- 
man Neuropsychology“ (1999) [15] beginnt das 
Kapitel 29 (Learning Disabilities) mit einer Ge- 
schichte, mit der dieses Kapitel in eigener Überset- 
zung beendet werden soll: 


Vor langer Zeit beschlossen die Tiere dass etwas He- 
roisches geschehen müsse um die Anforderungen 
einer neuen Welt meistern zu können. Sie gründeten 
daher eine Schule und erstellten einen Lehrplan, der 
vor allem motorische Fertigkeiten vermitteln sollte. 
Als Fächer wurden gewählt: Rennen, Klettern, 
Schwimmen und Fliegen. Der Einfachheit wegen 
sollte der Lehrplan für alle Tiere verbindlich sein. Die 
Ente zeigte von Anfang an ganz exzellente Leistun- 
gen im Schwimmen, bessere sogar als der Schwimm- 
lehrer. Im Fach Fliegen bot sie allerdings nur eine 
eben ausreichende Leistung, beim Rennen jedoch 
nicht mehr. Deswegen musste die Ente ihre Aktivitä- 
ten im Schwimmen reduzieren und nachsitzen, um 
sich im Rennen zu verbessern. Dadurch lädierte sie 
ihre Schwimmflossen so sehr, dass sie nur noch mit- 
telmäßige Schwimmleistungen zustande brachte. 
Mittelmäßige Leistungen galten jedoch durchaus als 
erfreulicher Schulerfolg, weswegen sich niemand, 
außer der Ente selbst, darüber groß Gedanken 
machte. Das Kaninchen bot weitaus die beste Leis- 
tung im Fach Rennen, erlitt jedoch einen Nerven- 
zusammenbruch, weil es im Schwimmen immer 
Nachhilfeunterricht benötigte. Das Eichhörnchen 
war Klassenbeste im Klettern, zeigte sich aber zu- 
tiefst frustriert im Fach Fliegen, weil der Lehrer von 


ihm forderte, vom Boden auf die Spitze eines Baumes 


zu fliegen anstatt von der Spitze zum Boden. Weil 
das Eichhörnchen zu intensiv trainierte, bekam es 
einen sehr schmerzhaften Muskelkater, mit dem 
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wiederum nur schlechte Noten im Klettern und 
Schwimmen zu gewinnen waren. Der Adler stellte 
sich bald als absolutes Problemkind heraus, das 
streng zur Disziplin angehalten werden musste. 
Beim Klettern war er allen anderen Tieren über- 
legen, wenn es galt, die Spitze eines Baumes zu er- 
reichen. Jedoch war er nicht davon abzubringen, nur 
auf seine eigene Weise, nämlich fliegend, und nicht, 
wie im Lehrplan vorgeschrieben, kletternd auf die 
Baumspitze zu kommen. Am Ende des Schuljahres 
hatte ein leicht verhaltensgestörter Aal das beste 
Zeugnis vorzuweisen. Er konnte besonders gut 
schwimmen, jedoch waren seine Leistungen in den 
Fächern Rennen, Fliegen, Klettern, nur genügend. Als 
Klassenbester durfte er jedoch bei der Schul- 
abschlussfeier die Klassenrede halten. Die Prärie- 
hunde blieben dagegen der Schule fern. Sie weiger- 
ten sich auch, Steuern zu zahlen, weil die Regierung 
nicht bereit gewesen war, auch das Höhlengraben in 
den Lehrplan mit aufzunehmen. Sie gaben daher 
ihre Kinder zu einem Dachs in die Lehre. Später bil- 
deten sie mit den Murmeltieren und den Erdhörn- 
chen eine Selbsthilfegruppe, mit dem Ziel, eine freie 
Schule zu gründen. 
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ADHS fordern auch die englischen Autoren Whit- 
more und Bax [35]. Auf die Frage, ob differenzie- 
rende Terminologien in diesen phänomenologisch 
ähnlichen Bereichen überhaupt notwendig seien, 
gibt es nur die eine Antwort: Ja, weil ein unkorrek- 
ter Gebrauch einer diagnostischen Terminologie 
die Begrifflichkeit verwirre, sogar manipuliere, 
und damit auch Kindern schaden könne. Gerade in 
der Pädiatrie sei eine begrifflich korrekte Sprache 
und eine präzise, diagnostische und terminologi- 
sche Differenzierung des ärztlichen Handelns not- 
wendig: Um der Kinder und der Eltern willen. 


5.6.4 Kommentar 
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6 Frühe Verhaltensstörungen 


6.1 Worum es geht 


In den 1960er- bis zu den 1980er-Jahren stand - 
zu Zeiten der sog. „Spastikerambulanzen“ und der 
sie langsam ersetzenden entwicklungsneurologi- 
schen Ambulanzen - die Neurologie der Zerebral- 
paresen ganz im Vordergrund pädiatrischer Unter- 
suchungen, auch in den kinderärztlichen Praxen. 
Dies entsprach ganz dem damaligen medizini- 
schen Selbstverständnis, weil physiotherapeuti- 
sche Schulen sich überzeugt gaben, neurologische 
Erkrankungen, vor allem auch die sog. Zerebralpa- 
resen, heilen zu können, wenn nur früh genug mit 
einer Therapie begonnen würde. Entscheidend für 
den Erfolg solcher Therapien sei aber die sehr 
frühe Diagnose einer Zerebralparese oder einer ih- 
rer frühen Vorformen, die bereits schon als be- 
handlungspflichtig galten, um die Manifestation 
einer bleibenden spastischen Parese zu verhin- 
dern. Verhaltensauffälligkeiten spielten, wenn 
überhaupt, eine geringe Rolle. Sie interessierten 
bestenfalls nur als zusätzliche Begleiterscheinun- 
gen der neurologischen Grunderkrankung. 

Heute wird in der Entwicklungsneurologie, ob 
in Spezialambulanzen oder sozialpädiatrischen 
Zentren, bei Säuglingen und Kleinkindern ein 
ganzheitlicher Untersuchungsansatz angestrebt. 
Die frühe Neurologie ist damit zu einem Teil der 
entwicklungsneurologischen Untersuchung ge- 
worden, die auch noch andere Auffälligkeiten bei 
Kleinkindern zu erfassen sucht. In den letzten 
10 Jahren werden in den genannten Ambulanzen 
anteilig weit weniger Kinder wegen rein neurolo- 
gischer Erkrankungen vorgestellt. Dafür haben 
Entwicklungsauffälligkeiten und Verhaltensstö- 
rungen als Vorstellungsgrund ganz beträchtlich 
zugenommen. 

Für diese Situation möchte dieses neu hin- 
zugekommene Kap. 6 Informationen und Strate- 
gien für den klinischen Alltag bereitstellen. Es 
kann dabei nicht darum gehen, eine eingehende 
Schilderung der Nosologie, Diagnostik und Thera- 
pie früher Verhaltensstörungen anzubieten. Viel- 
mehr werden Hinweise gegeben, diagnostisch 
richtige Spuren zu finden, auf die bestimmte Ver- 
haltensstörungen hinweisen. Es dürfte dann nicht 
mehr schwierig sein, anhand der verfügbaren Lite- 
ratur und mit kinderpsychiatrischer Hilfe die zu- 
ständigen Institutionen zu finden, die die notwen- 
digen weiteren diagnostischen Untersuchungen 


veranlassen und die Strategien therapeutischen 
Vorgehens festlegen. 

Wir beschränken uns dabei auf frühe Verhal- 
tensstörungen, die vor allem bei Kindern der Al- 
tersgruppe von 0-6 Jahren zu finden sind. Nicht 
angesprochen werden Kinder, die schon bei der 
ersten Vorstellung unübersehbar auffallen, wie 
z.B. Kinder mit externalisierttem hyperaktivem 
oder aggressivem Verhalten, mit Verhaltensstörun- 
gen bei geistiger Behinderung mit Autismus-Spek- 
trum-Störungen und syndromalen Erkrankungen 
und die chronisch kranker Kinder. Ein Teil solcher 
Verhaltensstörungen lassen sich z.T. in den Kapi- 
teln des Teiles II finden. Im Kap. 5 werden deren 
sekundäre vVerhaltensstörungen angesprochen, 
aber auch die primären Verhaltensstörungen des 
ADHS. 

Folgende Verhaltensstörungen werden hier dis- 
kutiert: 

+ Regulationsstörungen 

o exzessives Schreien, 

o Schlafstörungen, 

o Fütterstörungen. 

+ Bindungsstörungen 

o reaktive Bindungsstörungen, 

o Bindungsstörung mit Enthemmung. 
+ Psychische Störungen 

o Depressionen, 

o Ängste. 

+ Vernachlässigung 
o nicht organische Gedeihstörung, 
o emotionale Vernachlässigung. 


6.2 Verhaltensstörungen 


In den letzten Jahren sind auffällig viele Artikel 
über Verhaltensstörungen, Regulationsstörungen 
und frühe psychische Auffälligkeiten bei Säuglin- 
gen und Kleinkindern publiziert worden und das 
nicht nur in den fachspezifischen Journalen. 

Die Prävalenz psychischer Störungen bei Kin- 
dern im Alter zwischen 2 und 5 Jahren soll nach 
epidemiologischen Studien bei etwa 16-18 % lie- 
gen [16]. Je jünger Kinder sind, umso schwieriger 
wird es, sie mit einem der Klassifikationssysteme 
psychischer Störungen des Kindes- und Jugend- 
alters zu erfassen. Es ist einer der Gründe, warum 
Papoucek für sehr frühe Verhaltensstörungen die 
Bezeichnung „Frühe Regulationsstörungen“ [29] 
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vorgeschlagen hat. Damit wurden 3 Verhaltensstö- 
rungen, die in den ersten Wochen und Monaten 
nach der Geburt sich zu einem täglichen, schweren 
emotionalen Belastungssyndrom für Kind und Bin- 
dungspersonen entwickeln können, zu einem eige- 
nen nosologischen Krankheitsstatus zusammenge- 
fasst. Es sind dies das exzessive Schreien, Fütter- 
und Essstörungen und Ein- und Durchschlafpro- 
bleme. Jede dieser der 3 Verhaltensstörungen hat 
eine ähnliche Ursache und Dynamik: Kinder mit 
diesen Verhaltensstörungen haben die ihnen an- 
sonsten eigenen Fähigkeiten noch nicht gelernt, ih- 
ren Schlafzyklus, ihre Nahrungsaufnahme und ih- 
ren Level an Aufmerksamkeit während den Wach- 
phasen selbst zu regulieren. Die Fähigkeit zur 
Selbstregulation ist angeboren, benötigt jedoch ein 
gewisses Training, bis ein Kind sie gut und zuver- 
lässig funktionierend in seine eigene Verhaltens- 
regie übernehmen kann. Erschwerend kommt hin- 
zu, dass der notwendige Zeitfaktor bis zur Fähig- 
keit einer Selbstregulation eine sehr große interin- 
dividuelle Variabilität aufweist (s.a. Kap. 6.3). 

Verhaltensstörungen besitzen außerdem in ho- 
hem Maße die Eigenschaft, nicht nur das Kind, das 
sie erleidet, affektiv zu verändern, sondern rezi- 
prok auch die Bindungspersonen. Deren Affekte 
wiederum werden von den Kindern exakt erspürt 
und wahrgenommen und ebenfalls wieder dys- 
funktional-affektiv beantwortet. Papoucek [31] 
spricht dann von einem „Teufelskreis“, in den Kind 
und Eltern geraten, der ohne professionelle Hilfe 
nicht mehr durchbrochen werden kann. Verläuft 
präverbale Kommunikation und Kooperation zwi- 
schen Kind und Eltern dagegen ungestört, können 
sie sich eines „Engelkreises“ erfreuen. 


6.2.1 Präverbale Kommunikation 
und Kooperation 


Eine präverbale Kommunikation zwischen Mutter, 
Vater und anderen Bindungspersonen und dem 
Kind beginnt sofort nach der Geburt und ist bereits 
auf das Feinste aufeinander abgestimmt, wie von 
Papoucek u. Papoucek [24] und [25] eindrücklich 
beschrieben wurde. Die Kommunikation ist stabil 
genetisch verankert. Nach Hrdy [13] ist das Kom- 
munikationssystem eine sehr alte, „festverdrahtete 
Kooperationsbereitschaft“, die schon sehr früh 
entstanden sein muss, lange bevor die Linie des 
modernen Menschen ein Gehirnvolumen von 1350 
Kubikzentimetern erreicht hat, also vielleicht 
schon vor einer Million Jahre, zu Zeiten des Homo 
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erectus, der ein Gehirnvolumen von etwa 1000 ml 
besaß und der die erste Auswanderungswelle aus 
Afrika wagte. Nach Hrdy mussten schon bestimm- 
te Arten von Menschenaffen über eine Art von 
Theory of Mind (s. Kap. 4.2.5) verfügen, über em- 
pathisches und soziales Verhalten ebenfalls und 
über eine „kooperative Aufzucht“ ihres Nachwuch- 
ses. Mit solchen Attributen versehen, so argumen- 
tiert Hrdy, sei diese Stammeslinie der Menschen- 
affen, die zum heutigen Menschen führte, emotio- 
nal bereits schon recht modern gewesen. Diese 
evolutionär festverdrahtete Kooperationsbereit- 
schaft muss bis heute von keinem der Beteiligten 
gelernt werden. Sie funktioniert weltweit sofort 
bei all denen, die sich um den Säugling kümmern. 
Ist sie zwischen Mutter und Kind „stimmig“, er- 
wächst daraus eine tiefe gegenseitige Befriedigung, 
da der Mutter positiv bestätigt wird, dass sie bei 
ihrem Kind alles richtig macht und dem Kind Si- 
cherheit und Geborgensein bietet mit allem, was 
für das Überleben der ersten Monate und Jahre 
notwendig ist. Dabei spielt eine funktionierende 
präverbale Kommunikation zunächst die wichtigs- 
te Rolle. 

Das präverbale Kommunikationssystem, das 
schon bald von einem präverbalen Kooperations- 
system [37] ergänzt und unterstützt wird (s.a. Teil 
I, Kap. 1.6.4; Teil III, Kap. 15.2.4), hat sich evolutio- 
när, weil lebensabsichernd, durchgesetzt: Optima- 
lerweise „versteht“ ein Kind die elterlichen Absich- 
ten und Aktivitäten und stellt sich, selbst agierend, 
darauf ein. Wenn durch die präverbale Kommuni- 
kation und Kooperation positive Emotionen, wie 
Aufmerksamkeit, Zugewandheit und Interesse, wie 
auch bei negativen Signalen des Kindes (Unbe- 
hagen, Schreien) letztlich durch die Bezugsperson 
Verständnis, Empathie, Entspannung und Beruhi- 
gung vermittelt werden, bestätigen sich Kind und 
Bindungspersonen gegenseitig ihres gemeinsamen 
richtigen Verhaltens auch weil es gelang, befriedi- 
gende und funktionierende Lösungen bzw. Co- 
ping-Strategien zu entwickeln. Die Entwicklung 
des Kindes verläuft dann unzweifelhaft zufrieden- 
stellend bis optimal [26], [27], [34]. 


6.2.2 Verhaltensprobleme 
schaffen Bindungsprobleme 


So fein die präverbalen Kommunikations- und Ko- 
operationssysteme auch auf einander abgestimmt 
sind, so sind sie doch relativ leicht störbar. Kindli- 
che Regulationsprobleme, wie exzessives Schreien, 
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Frühe Verhaltensstörungen 


Fütterprobleme, chronische Unruhe, Klammern, 
Angstreaktionen können bei den Eltern zu der Sor- 
ge und zu den Ängsten führen, sie seien nicht fähig 
ihrem Kind zu geben, was es zum Leben benötige. 
Allein schon die zeitliche Überbeanspruchung, die 
solche Kinder einfordern, und der fehlende Schlaf 
können zu einem Überlastungssyndrom der Eltern 
(mit u.a. totaler Erschöpfung, depressiven Ver- 
stimmungen, Paarkonflikten, emotionalen Ambi- 
valenzen) führen. Müttern und Vätern gelingt es 
oft selbst nicht mehr, diese Situationen zu bewälti- 
gen. Sie benötigen Entlastung und gegebenenfalls 
professionelle Hilfe. Denn da in der Überlastung 
und den damit verbundenen negativen Gefühlen 
auch von Mutter und Vater präverbale Signale aus- 
gehen, die wiederum das Kind verunsichern, kön- 
nen die angespannten Situationen leicht eskalieren 
(Teufelskreise). Statt Beruhigung resultiert in der 
negativen Wechselwirkung weitere Beunruhigung. 
Verweigert ein Kind für nur wenige h die Nah- 
rungsaufnahme, kann dies z.B. bei einer ängst- 
lichen Mutter schon existentielle Ängste auslösen, 
die wiederum sofort vom Kind wahrgenommen 
werden und das Kind verunsichern [5]. Säuglinge 
reagieren auf Angst und Depressionsaffekte ihrer 
Bindungspersonen mit heftigen Verhaltens- und 
Affektdysregulationen [16]. 

Besonders gefährdet sind Säuglinge im Hinblick 
auf eine stabile psychische Bindungsentwicklung 
durch das veränderte Verhalten (Stimme, Mimik, 
Aktivitäten) und die fehlende Schwingungsfähig- 
keit psychisch kranker Mütter. Auch andere Ursa- 
chen für mangelnde Sensitivität und Feinfühligkeit 
in der präverbalen Kommunikation auf Seiten der 
Eltern stören und gefährden den Aufbau einer an- 
gemessenen Affektregulierung ihres Kindes und 
einer stabilen, belastbaren Bindungsqualität zwi- 
schen Kind und Mutter/Vater. Kleinkinder reagie- 
ren aufein sich änderndes Verhalten der Eltern so- 
fort und anhaltend mit eigenem auffälligem Ver- 
halten. Auf folgende Signale beim Kind ist zu ach- 
ten: Uneindeutiges oder unangemessenes Lächeln, 
plötzlicher Abbruch eines Lächelns, Hände vor 
dem Gesicht, Gesicht maskenhaft, ausdruckslos, 
regungslos oder maskenhaft fröhlich, wachsamer 
Blick, Blick- und Gesichtsabwendung, abgehackte, 
ausfahrende Bewegungen, verkrampfte, gefaustete 
Hände, hohes Erregungsniveau mit Schweigen, 
mangelnder Freude und Angeregtheit, Tolerieren 
von negativem oder harschem elterlichen Verhal- 
tens ohne beobachtbare Reaktionen, mangelnde 
Initiativen und verzögerte Verhaltensreaktionen 


(u.a. [42]). Eine interaktionsorientierte entwick- 
lungspsychologische Beratung, die in der Regel vi- 
deogestützt erfolgt, ist dringlich, um eine dro- 
hende oder bereits bestehende Kindeswohlgefähr- 
dung abzuwenden. 


6.2.3 Verhaltensstörungen 
können Risikofaktoren sein 


Heute muss davon ausgegangen werden [41], [16], 
dass Verhaltensauffälligkeiten im ersten Lebens- 
jahr, die bis in das zweite Lebensjahr hinein persis- 
tieren, zu einem großen Teil als Risikofaktoren für 
Störungen im weiteren Verlauf der Entwicklung 
gewertet werden müssen. Es sollte daher sicher- 
gestellt sein, dass diese Kinder in der Beobachtung 
ihrer weiteren Entwicklung bei einer kinderpsy- 
chiatrisch erfahrenen Institution verbleiben, die 
auch frühzeitig diagnostisch und/oder therapeu- 
tisch aktiv werden kann. 

Kinder die keine Verhaltensauffälligkeiten im 
ersten Lebensjahr zeigten oder nur solche, die sich 
auf das erste Lebensjahr beschränkten, haben da- 
gegen eine gute Prognose und Chance für eine un- 
auffällige psychische Entwicklung [16]. 


6.2.4 Resilienz 


Kinder sind nicht nur der Willkür derer ausgelie- 
fert, die sie betreuen und versorgen. Sie sind von 
der Evolution gut für das Leben und Überleben 
ausgestattet. Auf die präverbale Kommunikation 
und Kooperation in den ersten Wochen und Mona- 
ten wurde bereits hingewiesen. Die einzelnen Ak- 
tionen, die dabei angewendet werden, gehen meist 
vom Kind aus: Das „Baby-Schema“ (Kindchen 
Schema), das Lächeln, die Freude, das Weinen oder 
der Jammer, all das sind wirksame Signale, die sehr 
oft schon ausreichen, dass ein Kind in die Arme 
genommen wird, Geborgenheit, erfährt, Nahrung 
erhält und mit einer sanften „Babysprache“ ange- 
sprochen wird, auch von Fremden. Nicht von 
ungefähr lächelt ein Kind reflexartig auf ein T- 
Schema, das ein menschliches Gesicht in der Ver- 
bindung von Augenbrauenlinie und vertikalem 
Nasenrücken darstellt (s. a. Kap. 4.2.5). Es wird ihm 
angeboten, sobald jemand das liegende Kind be- 
trachtet oder es hochnimmt und ihm ins Gesicht 
schaut Das Lächeln eines Kindes löst bei Betrachter 
oder Betrachterin ein Pflegeverhalten aus. Das Zu- 
sammenspiel dieser beiden genetisch verankerten 
Verhaltensreaktionen ist eine uralte Überlebens- 
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sicherung für Säuglinge und Kleinkinder, die so 
lange aktiviert werden kann, bis ein Kind gelernt 
hat, (Bindungs-) Personen an ihrem Gesicht zu er- 
kennen, was oft mit einer mehr oder weniger aus- 
geprägten Fremdel-Reaktion beim Anschauen 
eines neuen Gesicht beantwortet wird. Das T- 
Schema hat dann ausgedient und ist nicht mehr 
auslösbar. 

Von Anfang an, bereits beim Neugeborenen, 
zeigt sich - ebenfalls zunächst reflexartig - der 
Drang zur Imitation z.B. von Mund- und Zungen- 
bewegungen, später von Mimik und weiterem Ver- 
halten als Bausteine für die Umsetzung des Drangs 
nach Teilhabe, nach dem Dazugehören zu der so- 
zialen Gemeinschaft, in die ein Kind hineingeboren 
wurde (s. a. Drang zur Teilhabe, Kap. 4.1.1). 

Zwischen dem zweiten und dritten Lebensjahr 
wird die präverbale Kommunikation mehr und 
mehr zur verbalen Kommunikation und Koope- 
ration. Die Fähigkeiten zu einer präverbalen Kom- 
munikation geht jedoch nicht verloren, sie steht 
das ganze Leben zur Verfügung, um mit einem 
Säugling jederzeit eine präverbale Kommunikation 
beginnen zu können [33], [37], [38], [13]. 

Weiteres zum Thema Resilenz im Kap. 1.3.1. 


6.3 Regulationsstörungen 


6.3.1 Worum es geht 


Papoucek u. Papoucek [24], [25] haben mit sub- 
tilen polygrafischen Verhaltensbeobachtungen bei 
Säuglingen in experimentellen Lernsituationen 
Studien durchgeführt und daraus ein System der 
primären Konditionen adaptiver Verhaltensregula- 
tionen abgeleitet und beschrieben. Dieses System 
steuert und balanciert das Zusammenspiel von ak- 
tivierenden und hemmenden Faktoren in entwick- 
lungsorientierten, systemischen Grundkonzepten, 
die lebende Organismen zur Selbstregulation befä- 
higen. Daran beteiligt sind offenbar neurophysio- 
logische, verhaltensaktivierende und verhaltensin- 
hibierende Systeme. 

Die basale, adaptive Verhaltensregulation wird 
durch komplexe neuronale Netzwerke, die primär 
auch somatische, vegetative, neuroendokrinologi- 
sche, sensomotorische, emotionale, kognitive Akti- 
vitäten und Handlungen steuern, ausbalanciert In 
der frühesten Kindheit und wahrscheinlich auch 
bereits intrauterin führt jede neue Erfahrung und 
jedes neue Erleben zu einer Aktivierung der sog. 4 
„A“: Arousal (Erregung), Activity (motorische Akti- 


6.3 Regulationsstörungen 


vität), Affect (affektive, emotionale Erregung), At- 
tention (Aufmerksamkeit). Die 4 „A“ sind leicht zu 
beobachten und zu dokumentieren. Sie spielen 
auch eine zentrale Rolle bei der präverbalen Kom- 
munikation. Erfahrungen wollen gespeichert und 
integriert werden. Durch die 4 „A“ werden sowohl 
aktivierende wie auch inhibitorische Prozesse an- 
gestoßen, die innerhalb physiologischer Toleranz- 
grenzen ein dynamisches Gleichgewicht der 4 „A“ 
aufrecht halten. Eigenaktivität, Reaktivität und er- 
regungshemmende Regulation sind individuell 
ausgeprägt und organisiert. In vielen frühkindli- 
chen Aktionen und Reaktionen ist diese Balancie- 
rung von Aktivierung und Hemmung unschwer zu 
beobachten. Die Fähigkeit zur Balancierung vieler 
körpereigener Systeme, schon in den ersten h nach 
der Geburt, hat auch Eingang gefunden in die von 
uns beschriebene frühe Neurologie [23], [3]. 

Von Papoucek et al. [28] wurden 3 frühe Verhal- 
tensstörungen beschrieben, deren Symptome da- 
rauf hinweisen, dass die Balancierung bestimmter 
Regulationssysteme von einem Kind nicht mehr 
geleistet werden kann. Es entstehen Extrem- 
zustände, die auch die präverbale Kommunikation 
und Kooperation bedrohen, auf die Kind und Bin- 
dungspersonen existenziell angewiesen sind. 

Nach Papoucek et al. [28] werden folgende frühe 
Verhaltensstörungen den Regulationsstörungen 
zugeordnet: 

° exzessives Schreien, 
e Schlafstörungen, 
+ Fütter- und Gedeihstörungen. 


Die von Papoucek beschriebene 4. Gruppe der Re- 
gulationsstörungen „Klammern, Trotzen, Toben“ 
haben wir nicht übernommen, weil wir es vorzie- 
hen, diese Regulationsstörungen eher im Kontext 
mit einem verhinderten Drang nach Imitation und 
Teilhabe am menschlichen Leben (Kap. 4.1.1 und 
Kap. 4.1.5) zu verstehen. Dennoch wollen wir nicht 
bestreiten, dass bei diesen Verhaltensstörungen 
ebenfalls insuffiziente Fähigkeiten zu Selbstregula- 
tion eine entscheidende Rolle spielen. Bei der 
Durchsicht der Literatur fällt auf, dass das Regula- 
tionssystem „Klammern, Trotzen, Toben“ auch von 
anderen Autoren nicht mit in die Regulationsstö- 
rungen aufgenommen wurde. 
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e Schlafstörungen, 
+ Fütter- und Gedeihstörungen. 


Die von Papoucek beschriebene 4. Gruppe der Re- 
gulationsstörungen „Klammern, Trotzen, Toben“ 
haben wir nicht übernommen, weil wir es vorzie- 
hen, diese Regulationsstörungen eher im Kontext 
mit einem verhinderten Drang nach Imitation und 
Teilhabe am menschlichen Leben (Kap. 4.1.1 und 
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Frühe Verhaltensstörungen 


6.3.2 Exzessives Schreien 


„Normales“ Schreien 


Von 1,75 h pro Tag steigt die Gesamtdauer des 
Schreiens auf etwa 2,5 h bis zur 6. Lebenswoche an 
und fällt dann auf etwa 1 h pro Tag im 4. Monat ab. 
Es bleibt bei dieser Dauer des Schreiens bis zum 
Ende des ersten Lebensjahres. Die Schreiphasen 
liegen meist in der Zeit von 16 bis 23 Uhr. In den 
ersten Lebenswochen und Monaten dauert bei un- 
auffälligen Kindern eine Schreiphase etwa 1,5 h, 
bei einer hohen interindividuellen Variabilität 
[41]. 


Definition: Exzessives Schreien 


Es gilt immer noch die sog. „Dreier-Regel nach 
Wessel“ [40], wenn auch nicht unwidersprochen 
[14]: Schreien bzw. Genörgel über mehr als 3h am 
Tag, an mehr als 3 d pro Woche in den 3 letzten 
Wochen. Nach Meinung von Jenni tauge die Regel 
nicht viel, da viele Eltern schon viel früher als die 
Regel es definiere, nicht mehr in der Lage seien, al- 
leine zurecht zu kommen, und nach Hilfe suchten. 
Auch sei es für Eltern nicht einfach, die Schreizei- 
ten zu zählen, um die Dreierregel bei ihrem Kind 
anzuwenden. Ein Schreiprotokoll kann für die EI- 
tern dennoch oft hilfreich sein, um die Zeiten 
Schreihäufigkeit und -dauer für sich selbst zu ob- 
jektivieren. 


Klinische Symptomatik 


Die Schreiprobleme beginnen meist in den ersten 
beiden Lebensmonaten. Unstillbares Schreien 
ohne erkenntlichen Grund, längere Phasen von 
Quengeln und Unruhezustände, für die keine Ursa- 
chen zu finden sind, bestimmen das Verhalten. 
Das Kind scheint extrem zu leiden: Beine ange- 
winkelt, geblähter Bauch, hochrotes, Schmerz ver- 
zerrtes Gesicht, gefaustete Händchen. Die Kinder 
sind durch die geringsten Reize extrem störbar 
und irritabel. Die Symptomatik verliert sich um 
den vierten Lebensmonat. 


Problematik 


„Schreikinder“ kommen selten in einen Zustand 
zufriedener Wachheit im Sinne der sog. „vier A“ (s. 
Kap. 3.1). Der Versuch, diesen stabilen Zustand zu 
erreichen, gelingt nicht, die Kinder schrecken 
gleich wieder auf und die nächste Schreiattacke 
beginnt. Die Eltern empfinden die Schreiphasen 


als schwerst belastend, weil scheinbar keine ihrer 
Maßnahmen und Hilfen zu einer Beruhigung füh- 
ren. 

Trotz intensiven Suchens nach auslösenden Ur- 
sachen [17] wird bisher kaum verstanden, wie und 
warum es zu diesen Schreiattacken kommt und 
wie sie effektiv behandelt werden könnten. Nur 
die Empfehlung, immer wieder neue Stimulatio- 
nen und damit eine Überstimulation zu vermei- 
den, scheint einen gewissen nachweisbaren und 
bemerkbaren Effekt auslösen zu können. Die Stra- 
tegie des abgestuften Beruhigens [9] ist eine der 
empfohlenen Methoden. Mit diesen Empfehlungen 
lassen sich die Frequenz der Schreiattacken ver- 
mindern und die Handlungskompetenz der Eltern 
wieder verbessern, was die Belastung der Mutter 
bzw. der Eltern deutlich reduziert [18]. 


Notwendige Maßnahmen 


Droht die Situation zwischen Mutter, Vater und 
Kind emotional zu eskalieren, gilt immer kurzfris- 
tig der Rat, das Kind ins Bettchen zu legen und 
kurz das Zimmer zu verlassen, und wenn möglich 
zur sofortigen Entlastung eine weitere Person dazu 
zu holen. Nachhaltige Entlastung und rasche pro- 
fessionelle Beratung, Diagnostik und Therapie sind 
indiziert. Achtung Kindeswohlgefährdung und 
Schütteltrauma!! 


6.3.3 Schlafstörungen 
Normales Schlafen 


Wiederholtes, kurzes nächtliches Aufwachen ist 
im Säuglingsalter physiologisch. Den meisten 
Säuglingen gelingt es schon im Verlauf der ersten 
Lebensmonate, ohne wesentliche Hilfen alleine 
wieder einzuschlafen. Die Schlafdauer reduziert 
sich von 14-16 h bei Neugeborenen auf etwa 12- 
13 h bei 2-jährigen. Alle Kleinkinder wachen etwa 
3-7-mal pro Nacht auf. Das häufige Aufwachen in 
den ersten 6 Lebensmonaten dient der Möglich- 
keit, Nahrung aufzunehmen und das Wachstum zu 
stimulieren. Auch während des Tages haben die 
Kinder haben noch mehrere Schlafphasen. Fast alle 
Kinder im Alter von 7 bis 24 Monaten benötigen 
Unterstützung beim Einschlafen, die sie aktiv von 
ihren Eltern einfordern. Im Unterschied dazu gibt 
es Kinder, die mit Kuscheltieren, Daumen, Schmu- 
setuch, Schnuller, also mit Einschlafhilfen, die sie 
bei sich im Bettchen haben und mit selbstgesteu- 
erten Einschlafstrategien selbst rasch in den Schlaf 
finden. 
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Definition Schlafstörungen 


Wegen der sehr hohen individuellen Variabilität 
des Schlafablaufes gibt es bisher keine allgemein 
gültige Definition von Schlafstörungen in der frü- 
hen Kindheit. Schlafstörungen gehören zu den 
häufigsten Problemen der frühkindlichen Verhal- 
tensregulation; sie treten bei 20-30% der Säuglin- 
ge und Kleinkinder auf [30]. 

Wir folgen Wolke [41], der eine einfache und 
unseren Absichten entgegenkommende Einteilung 
der Schlafstörungen vorschlägt: Sie werden unter- 
teilt in a) Durchschlafprobleme und b) Einschlaf- 
probleme: 

a) Durchschlafprobleme: Kind älter als 6 Monate 
wacht an 5 Nächten pro Woche mindestens ein- 
mal pro Nacht zwischen O und 5 Uhr auf. Bei 
schweren Durchschlafproblemen: wacht das 
Kind mehrmals pro Nacht auf. 

b) Einschlafprobleme: Sie werden unterteilt in: 

+ Bettroutineprobleme: Kind ab etwa einem 
halben Jahr benötigt länger als 1 h von dem 
Zeitpunkt der Aufforderung ins Bett zu gehen, 
bis es das schließlich auch tut. 

e Schlafeinleitungsprobleme: Kind älter als 6 
Monate: Kind liegt bereits im Bett, benötigt 
länger als eine halbe Stunde zum Einschlafen 
oder kann nur in Gegenwart von Elternteil 
einschlafen. 


Klinische Symptomatik 


Insgesamt verkürzte oder wechselhafte Schlafdau- 
er, lange nächtliche Wachzeiten, Spielen, Schreien, 
Rufen, Bitten (nach Trinken, Essen, Vorlesen, Er- 
zählen) sowie zeitlich und psychisch anstrengende 
Belastung der Eltern oft mehrmals täglich bzw. 
abends und/oder mehrmals nachts mit unter- 
schiedlichen Reaktionen. 

Beide, Kind und Eltern gehören daher mit zum 
klinisch relevanten Erscheinungsbild der frühkind- 
lichen Schlafstörungen und müssen Beachtung fin- 
den. 


Problematik 


Die Entwicklung eines gut funktionierenden, stö- 
rungsfreien Wechsels von Phasen des Wachens 
und Schlafens verläuft nicht glatt und unauffällig. 
Sie ist abhängig von der Reifung der Zentren der 
Organisation des zyklischen Wechsels von REM- 
Schlaf und Non-REM Schlaf in etwa stündlichem 
Wechsel. Auch die langsame Verlagerung der 


6.3 Regulationsstörungen 


Hauptschlafzeit in den Abend und in die Nacht 
muss sich erst einspielen, sie ist leicht störbar und 
benötigt Zeit. 

Nach dem dritten Lebensmonat wird die zentra- 
le Organisation und die Fähigkeit, schlaffördernde 
Regulationssysteme zu aktivieren, deutlich stabi- 
ler. Die zunehmende Fähigkeit zur Selbstorganisa- 
tion führt zu immer längeren Phasen des Durch- 
schlafens. Eine nochmalige Phase der Umorganisa- 
tion in der Zeit zwischen dem 7. und 9. Lebens- 
monat führt häufig wiederum zu Turbulenzen mit 
nächtlichen Wachphasen, Wiedereinschlafphasen 
und Schreien. Am Ende des ersten Lebensjahres 
schlafen die Kinder meist die Nacht durch, mit den 
oben genannten kurzen Aufwachphasen, aus de- 
nen sie wieder selbst zurück in den Schlaf finden. 
Die Strukturierung des Schlafes ist dem der Er- 
wachsenen dann bereits schon sehr ähnlich. 


Notwendige Maßnahmen 


Sie werden notwendig bei hartnäckigen Störungen 
mit Chronifizierungstendenzen, bei anhaltenden 
bestehenden Schreiproblemen sowie bei ernsthaf- 
ten emotionalen Belastungen für Eltern und Kind. 
Bei Kind- oder Paarbeziehungsproblemen ist eine 
professionelle Diagnostik und Therapie indiziert 
[30]. Achtung Kindeswohlgefährdung und Schüt- 
teltraumal! 


6.3.4 Fütter- und Gedeih- 
störungen 


Normales Verhalten 


Jeder gesunde Säugling beginnt seine Ernährung 
mit Flüssigkeiten, angeboten aus der Brust oder 
Flasche. Ab dem 6. Lebensmonat kommt festere 
Nahrung dazu und etwa ab dem 20. Monat möchte 
ein Kleinkind die Nahrungsaufnahme selbst „in die 
Hand nehmen“, zunächst mit seinen Händen, dann 
folgend mit Löffel und Gabel. Mit der Nahrungsauf- 
nahme müssen die verarbeitenden Organe, wie 
Lippen, Zunge, Kaumuskulatur und das Schlucken 
der Nahrung voll funktionsfähig sein, was z.T. be- 
reits schon intrauterin praktiziert wurde. Auch der 
Geschmack der Nahrung spielt eine Rolle. Wird die 
Nahrung akzeptiert, zeigt ein Säugling unüberseh- 
bar ein zufriedenes Gesicht und emotionale Sig- 
nale aus dem Bereich der limbischen Belohnungs- 
systems. 
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Frühe Verhaltensstörungen 


Definition 


Eine Fütterstörung ist dann gegeben, wenn Fütter- 
probleme länger als einen Monat dauern, häufiger 
als alle 2 h gefüttert wird und die einzelne Mahl- 
zeit länger als 45 min beansprucht [11]. 


Klinische Symptomatik 


In den ersten 6 Lebensmonaten sind die häufigsten 
Probleme: Täglich mehrfaches Erbrechen, Essver- 
weigerungen, Verweigern jeglicher fester Nahrung, 
Schluckprobleme. Nach dem 6. Monat: Verweige- 
rung jeglicher Nahrung oder Verweigerung fester 
Nahrung. Mehr als 50% der Essverweigerer zeigen 
eine Wachstums- und Gewichtsretardierung, ver- 
glichen mit den gültigen Wachstums- und Ge- 
wichtsperzentilen von Kindern ohne Fütterproble- 
me. Fütterprobleme können jederzeit bei Kleinkin- 
dern auftreten, schon beim Neugeborenen, beim 
Übergang auf feste Kost und bei späterer Einfüh- 
rung von Kost, die gutes und gründliches Kauen 
erfordert. Sie sind langwierig im Verlauf und ha- 
ben dann auch längerfristige Auswirkungen auf 
andere Verhaltensweisen (s.a. Kap. 3.5). 


Problematik 


Fütter- und Gedeihstörungen sind letztendlich als 
Folge komplexer Wechselwirkungen zwischen 
kindlichen, elterlichen und interaktionellen Fak- 
toren zu verstehen. 

Ästimiert ein Kleinkind seine Nahrung nicht, ist 
das nicht zu übersehen und die somatischen Mar- 
ker einer „Mandelkern-Reaktionen“ des limbi- 
schen Vermeidungssystems sind offensichtlich. Die 
kindliche Aversion gegen eine Nahrungsaufnahme 
beeinträchtigt als Negativ-Botschaft sofort auch 
die präverbale Kommunikation mit den Bindungs- 
personen. Manche Säuglinge zeigen zusätzliche re- 
gulatorische Probleme, wie chronische Unruhe, 
unstillbare Schreiphasen und Schlafstörungen. An- 
dere Symptome der Verweigerung sind Wegdre- 
hen des Kopfes, kein Öffnen der Lippen, kein 
Schlucken der Nahrung, Nahrung wird aus dem 
Mund gewürgt oder erbrochen. 

Einen Einfluss auf die Entstehung von Fütterstö- 
rungen kann die Fütterposition, das Füttertempo, 
die Konsistenz der angebotenen Nahrung, aber 
auch das Verhalten der Person(en) haben, die das 
Kind füttert. Personen, die psychisch instabil sind, 
unter depressiven Syndromen, Angstzuständen 
oder anderen emotionalen Belastungen leiden, 


können durch ihr Verhalten verunsichernd auf das 
Kind wirken, die präverbale und verbale Kommu- 
nikation ist belastet [11]. 

Insbesondere Kleinkinder nach besonders belas- 
tenden Lebensereignissen, wie Intubation, Absau- 
gen, Sondierung, erzwungene forcierte Nahrungs- 
aufnahme, reagieren häufig mit massiver, angst- 
voller Abwehr auf Berühren oder Manipulationen 
im Gesichts-, Rachen- und Mundbereich: Sie lei- 
den unter Umständen an einer „posttraumatischen 
Fütterstörung“ [11], [28]. 


Notwendige Maßnahmen 


Die Abklärung einer frühkindlichen Fütter- und/ 
oder Gedeihstörung sollte von Anfang an interdis- 
ziplinär, beziehungsfokussiert und professionell 
erfolgen [11]. 


6.4 Bindungsstörungen 
6.4.1 Worum es geht 


Über die Entwicklung von Bindung und von Bin- 
dungsverhalten als kindliches Suchen nach Schutz 
und Anlehnung oder aber als sichere Basis für eine 
Loslösung mit selbständigen Schritten hin zu einer 
eigenen Persönlichkeit wurde bereits in diesem 
Buch berichtet (s. Kap. 4.1.1).Daher soll im Zusam- 
menhang mit frühen Verhaltensstörungen der 
Schwerpunkt auf die Störfaktoren gelegt werden, 
die der Ausbildung eines belastbaren Bindungsver- 
haltens entgegenwirken. Es wird vorausgesetzt, 
dass der Leserin, dem Leser die Inhalte des Ab- 
schnittes über die Entstehung des Bindungsverhal- 
tens (Kap. 4.1.1) bekannt sind. 


6.4.2 Varianten des Bindungs- 
verhaltens 


Bindungstypen (phänomenologi- 
sche Beschreibung, keine Diagnose) 


Wir folgen Ainsworth [1], Brisch [8], Petermann et 
al. [32] und Ziegenhain und v. Kries [42] in der 
Klassifikation von 4 definierten Bindungstypen 
(gemäß Fremde-Situation-Test): 
+ Typ A: unsicher/vermeidend 
o Wenig oder kein Trennungsprotest, wenn Mut- 
ter Raum verlässt. Bei Rückkehr wird Mutter 
nicht beachtet. Kein Blick-oder Körperkontakt, 
keine Zugehen auf Mutter. Die trotz der gezeig- 
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Frühe Verhaltensstörungen 


Definition 


Eine Fütterstörung ist dann gegeben, wenn Fütter- 
probleme länger als einen Monat dauern, häufiger 
als alle 2 h gefüttert wird und die einzelne Mahl- 
zeit länger als 45 min beansprucht [11]. 
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glichen mit den gültigen Wachstums- und Ge- 
wichtsperzentilen von Kindern ohne Fütterproble- 
me. Fütterprobleme können jederzeit bei Kleinkin- 
dern auftreten, schon beim Neugeborenen, beim 
Übergang auf feste Kost und bei späterer Einfüh- 
rung von Kost, die gutes und gründliches Kauen 
erfordert. Sie sind langwierig im Verlauf und ha- 
ben dann auch längerfristige Auswirkungen auf 
andere Verhaltensweisen (s.a. Kap. 3.5). 


Problematik 


Fütter- und Gedeihstörungen sind letztendlich als 
Folge komplexer Wechselwirkungen zwischen 
kindlichen, elterlichen und interaktionellen Fak- 
toren zu verstehen. 

Ästimiert ein Kleinkind seine Nahrung nicht, ist 
das nicht zu übersehen und die somatischen Mar- 
ker einer „Mandelkern-Reaktionen“ des limbi- 
schen Vermeidungssystems sind offensichtlich. Die 
kindliche Aversion gegen eine Nahrungsaufnahme 
beeinträchtigt als Negativ-Botschaft sofort auch 
die präverbale Kommunikation mit den Bindungs- 
personen. Manche Säuglinge zeigen zusätzliche re- 
gulatorische Probleme, wie chronische Unruhe, 
unstillbare Schreiphasen und Schlafstörungen. An- 
dere Symptome der Verweigerung sind Wegdre- 
hen des Kopfes, kein Öffnen der Lippen, kein 
Schlucken der Nahrung, Nahrung wird aus dem 
Mund gewürgt oder erbrochen. 

Einen Einfluss auf die Entstehung von Fütterstö- 
rungen kann die Fütterposition, das Füttertempo, 
die Konsistenz der angebotenen Nahrung, aber 
auch das Verhalten der Person(en) haben, die das 
Kind füttert. Personen, die psychisch instabil sind, 
unter depressiven Syndromen, Angstzuständen 
oder anderen emotionalen Belastungen leiden, 


können durch ihr Verhalten verunsichernd auf das 
Kind wirken, die präverbale und verbale Kommu- 
nikation ist belastet [11]. 

Insbesondere Kleinkinder nach besonders belas- 
tenden Lebensereignissen, wie Intubation, Absau- 
gen, Sondierung, erzwungene forcierte Nahrungs- 
aufnahme, reagieren häufig mit massiver, angst- 
voller Abwehr auf Berühren oder Manipulationen 
im Gesichts-, Rachen- und Mundbereich: Sie lei- 
den unter Umständen an einer „posttraumatischen 
Fütterstörung“ [11], [28]. 


Notwendige Maßnahmen 


Die Abklärung einer frühkindlichen Fütter- und/ 
oder Gedeihstörung sollte von Anfang an interdis- 
ziplinär, beziehungsfokussiert und professionell 
erfolgen [11]. 


6.4 Bindungsstörungen 
6.4.1 Worum es geht 


Über die Entwicklung von Bindung und von Bin- 
dungsverhalten als kindliches Suchen nach Schutz 
und Anlehnung oder aber als sichere Basis für eine 
Loslösung mit selbständigen Schritten hin zu einer 
eigenen Persönlichkeit wurde bereits in diesem 
Buch berichtet (s. Kap. 4.1.1).Daher soll im Zusam- 
menhang mit frühen Verhaltensstörungen der 
Schwerpunkt auf die Störfaktoren gelegt werden, 
die der Ausbildung eines belastbaren Bindungsver- 
haltens entgegenwirken. Es wird vorausgesetzt, 
dass der Leserin, dem Leser die Inhalte des Ab- 
schnittes über die Entstehung des Bindungsverhal- 
tens (Kap. 4.1.1) bekannt sind. 


6.4.2 Varianten des Bindungs- 
verhaltens 


Bindungstypen (phänomenologi- 
sche Beschreibung, keine Diagnose) 


Wir folgen Ainsworth [1], Brisch [8], Petermann et 
al. [32] und Ziegenhain und v. Kries [42] in der 
Klassifikation von 4 definierten Bindungstypen 
(gemäß Fremde-Situation-Test): 
+ Typ A: unsicher/vermeidend 
o Wenig oder kein Trennungsprotest, wenn Mut- 
ter Raum verlässt. Bei Rückkehr wird Mutter 
nicht beachtet. Kein Blick-oder Körperkontakt, 
keine Zugehen auf Mutter. Die trotz der gezeig- 
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ten Gleichgültigkeit bestehende Stresssituation 
zeigt die begleitende Tachykardie oder die frei- 
gesetzte Sekretion von Cortisol im Speichel. 
Unsicher-vermeidenden Kindern fehlt die Zu- 
versicht bezüglich der Verfügbarkeit ihrer Bin- 
dungsperson. Sie entwickeln die Erwartungs- 
haltung, dass ihre Wünsche grundsätzlich auf 
Ablehnung stoßen und ihnen kein Anspruch 
auf Liebe und Unterstützung zusteht. Ein sol- 
ches Bindungsmuster ist bei Kindern zu beob- 
achten, die häufig Zurückweisung erfahren ha- 
ben. Die Kinder finden einen Ausweg aus der 
belastenden bedrohlichen Situation des immer 
wieder Zurückgewiesen-Seins nur durch Be- 
ziehungsvermeidung. 
+ Typ B: Sichere Bindung 
o Wenn Mutter Raum verlässt, heftiger Tren- 
nungsprotest, Suche nach Mutter. Bei Rückkehr 
freudige Begrüßung, Suche nach Körperkon- 
takt, unmittelbare Beruhigung, weiter spielen. 
Sicher gebundene Kinder entwickeln aufgrund 
von elterlicher Feinfühligkeit eine große Zu- 
versicht in die Verfügbarkeit der Bindungsper- 
son. Diese Feinfühligkeit in der Eltern-Kind-In- 
teraktion ist gekennzeichnet durch die promp- 
te Wahrnehmung der kindlichen Signale, der 
richtigen Interpretation dieser und einer ange- 
messenen sowie prompten Reaktion auf diese 
Signale, welche keine starke Frustration beim 
Kind hervorruft [20]. Diese Kinder weinen 
durchaus innerhalb der „fremden Situation“. 
Sie zeigen die Gefühle deutlich, akzeptieren 
den Trost einer fremden Frau (einer zum Test 
gehörenden Helferin) im Raum sogar zum Teil. 
Obwohl die Trennung bei solchen Kindern also 
mit negativen Gefühlen verbunden ist, ver- 
trauen sie darauf, dass die Bindungsperson sie 
nicht im Stich lassen oder in irgendeiner Weise 
falsch reagieren wird. Die Bindungsperson er- 
füllt in einer derartigen Bindung die Rolle 
eines „sicheren Hafens“, der immer Schutz bie- 
ten wird, wenn das Kind dessen bedarf. Die 
Kinder sind traurig, dass die Bindungsperson 
nicht bei ihnen ist - und gehen davon aus: „Sie 
kommt zurück.“ Erscheint die Bindungsperson 
im Raum, freuen sich die Kinder. Sie suchen 
Nähe und Kontakt, wenden sich kurz danach 
wieder der Exploration des Raumes zu. 
+ Typ C: Unsicher/ambivalent 
o Extremer Trennungsprotest, Klammern, panik- 
artiges Weinen, wenn Mutter Raum verlässt. 
Bei Rückkehr der Mutter: Keine Beruhigung, 


6.4 Bindungsstörungen 


extremes Klammern, Weinen und aggressives 
Verhalten. Keine Rückkehr zum Spiel. Kinder, 
die hier beschrieben werden, zeigen sich 
ängstlich und abhängig von ihrer Bindungsper- 
son. Geht die Bindungsperson, reagieren die 
Kinder extrem belastet. Eine fremde Frau wird 
ebenso gefürchtet wie der Raum selbst. Schon 
bevor die Bindungsperson hinausgeht, zeigen 
die Kinder Stress. Da sie die ungewohnte Situa- 
tion fürchten, wird ihr Bindungsverhalten 
schon von Beginn an aktiviert. Die Kinder rea- 
gieren so auf das korrelierende Bindungsver- 
halten der Bezugsperson: Die Bindungsperson 
reagiert für das Kind nicht zuverlässig, nach- 
vollziehbar und vorhersagbar. Der ständige 
Wechsel von einmal feinfühligem, dann wieder 
abweisendem Verhalten führt dazu, dass das 
Bindungssystem des Kindes ständig aktiviert 
sein muss. Es kann schwer einschätzen, wie 
die Bindungsperson in einer bestimmten 
Situation handeln oder reagieren wird. Das 
Kind ist somit permanent damit beschäftigt, 
herauszufinden, in welcher Stimmung sich die 
Bindungsperson gerade befindet, was sie will 
und was sie braucht, damit es sich entspre- 
chend anpassen kann. Dies führt zu einer Ein- 
schränkung des Neugier- und Erkundungsver- 
haltens des Kindes, welches sich nicht auf die 
Exploration des Raumes konzentrieren kann. 
Die Kinder können keine positive Erwartungs- 
haltung aufbauen, weil die Bindungsperson 
häufig nicht verfügbar ist - meist auch dann 
nicht, wenn sie in der Nähe ist. Dementspre- 
chend erwarten sie keinen positiven Ausgang 
der Situation und reagieren extrem gestresst 
und ängstlich innerhalb der „fremden Situati- 


on. 


+ Typ D: unsicher/desorganisiert/desorientiert 


o Bei Trennung und Rückkehr der Mutter wider- 
sprüchliche Verhaltensweisen mit stereotypen 
Bewegungsmustern, dissoziativen Zustände. 
Dabei auch Suche nach intensiver Nähe und 
mit den Zeichen der völligen Ablehnung, dabei 
Vermeidung von Blickkontakt. 

o Bei diesem Bindungstyp hat sich die Bezeich- 
nung „Desorganisierte Bindung“ oder „D-Bin- 
dung“ etabliert. Der desorganisierte Bindungs- 
typ wurde erst wesentlich später festgestellt. 
Mary Main, die auch Erwachsene mit dem AAI 
(Adult Attachment Interview) untersuchte, Ju- 
dith Solomon und T. Berry Brazelton, führten 
die Klassifikation ein [20]. Es gab immer auch 
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Frühe Verhaltensstörungen 


Kinder, deren Verhalten sich nicht eindeutig in 
eine der 3 Hauptreaktionsschemata einordnen 
ließen. Ainsworth und auch nachfolgende Kol- 
legen stuften solche Kinder meist innerhalb 
der sicheren Kategorie ein, und einige wenige 
als vermeidend. Einen großen Anteil dieser 
Kinder klassifizierte man, nach Einführung des 
4. Bindungstyps (der D-Bindung), schließlich 
als desorganisiert/desorientierten Bindungs- 
typ. Kinder, deren Verhalten diesem Bindungs- 
typ zugeordnet wird, zeigen äußerst unerwar- 
tete, nicht zuzuordnende Verhaltensweisen. 
Dazu gehören Stereotypien und unvollendete 
oder unvollständige Bewegungsmuster. Des- 
organisiert gebundene Kinder erschrecken oft, 
wenn ihre Eltern den Raum nach kurzer Tren- 
nung wieder betreten, und zeigen eine Mi- 
schung von Strategien, wie unsicher-vermei- 
dendes und unsicher-widersetzendes Verhal- 
ten. Einige der desorganisiert eingestuften Kin- 
der schreien nach ihren Bindungspersonen 
nach der Trennung, entfernen sich aber bei der 
Wiedervereinigung von ihnen. Andere reagie- 
ren wie gelähmt mit einem benommenen Ge- 
sichtsausdruck für 30 Sekunden, oder drehen 
sich im Kreis oder lassen sich auf den Boden 
fallen, wenn sie sich an den jeweiligen Eltern- 
teil wenden. Wieder andere desorganisierte 
Kleinkinder erscheinen ängstlich in der Frem- 
den Situation mit geängstigtem Gesichtsaus- 
druck, hochgezogenen Schultern oder einem 
Einfrieren aller Bewegungen. Die Bindungs- 
theorie geht davon aus, dass ein Kind auf jeden 
Fall eine Bindung zu seiner Bindungsperson 
aufbauen muss. Die Bindungsverhaltensweisen 
werden aktiviert, sobald es Schutz und Unter- 
stützung bedarf oder die Bindungsperson nicht 
in der Nähe ist. Allerdings konnte das Kind kei- 
ne einheitliche Bindungsstrategie entwickeln, 
um Schutz und Trost zu bekommen: Wenn die 
Bindungsperson - der Mensch, der Schutz bie- 
ten soll - zugleich der Auslöser für das Bin- 
dungsverhalten ist, somit selbst die Bedrohung 
darstellt, gerät das Kind in eine sog. Double- 
Bind-Situation, aus der es für das Kind keinen 
Ausweg gibt. 

Eine andere Ursache für dieses Bindungsver- 
halten zeigt sich bei Kindern, deren Bindungs- 
personen unter den Folgen eigener Psycho- 
traumata leiden. Die traumatischen Erfahrun- 
gen zeigen sich den Kindern im verängstigten 
Verhalten ihrer Bindungspersonen. Die Angst, 


o° 


die sich im Gesicht einer Bindungsperson spie- 
gelt, welche unter Intrusionen (hartnäckiges 
Eindringen von den traumatischen Bildern und 
Gefühlen in die Gedanken/Vorstellungen) lei- 
det, ist für ein Kind erschreckend und aktiviert 
sein Bindungssystem. Die Quelle der Angst ist 
für das Kind nicht nachvollziehbar. Die Bin- 
dungsperson kann in einer solchen Situation 
zumeist nicht adäquat auf die Versorgungs- 
bedürfnisse ihres Kindes eingehen. So zeigten 
manche Mütter beispielsweise das beinahe 
eine Minute lange Einfrieren aller Bewegun- 
gen, oder sie zeigten sich durch neutrale Ver- 
haltensweisen ihrer Kinder in Angst versetzt. 
Das Kind erlebt schließlich die Welt ständig als 
einen bedrohlichen Ort, dessen Schrecken sich 
in der Bezugsperson widerspiegelt [29], [24]. 


Bewertungen der Qualitäten des 
Bindungsverhaltens 


Keineswegs ist der gegen Ende des ersten Lebens- 
jahres zu beobachtende Bindungstyp für immer 
festgelegt, auch unterschiedliche Bindungen an 
verschiedene Bezugspersonen sind möglich. Die 
stabile Bindung erweist sich als Schutzfaktor, wäh- 
rend bei den Typen A und C es sehr darauf an- 
kommt, wie die Bindungspersonen im weiteren 
Entwicklungsverlauf reagieren: ermutigend oder 
mahnend oder keinen Einfluss auf die Intentionen 
ihres Kindes nehmend. Beide Bindungstypen sind 
als transitorische Phänomene während der Ent- 
wicklung des Bindungsstils erlaubt und primär 
nicht als Pathologie zu bewerten. Je nach der indi- 
viduellen, angeborenen Ausstattung mit guten 
oder nur ausreichenden Fähigkeit zu sprachlicher, 
sozialer und emotionaler Kompetenz die auf nicht 
optimale Lebensbedingungen treffen, entscheiden 
darüber, ob Kinder des Bindungstyps A und C unsi- 
cher gebunden bleiben, mit den dann zu erwarten- 
den Folgen oder ob sie doch noch dem Bindungs- 
typ B zugeordnet werden können. 

Wenn Kinder des Bindungstyps A und C keine 
oder zu wenig Unterstützung, Entscheidungshil- 
fen, Lob oder Mahnung und/oder Tadel bekommen 
und auch nicht mehr Nähe und Kontakt suchen 
oder einfordern, können Bindungsstörungen die 
Folge sein [42]. 

Als klarer Risikofaktor wird inzwischen die des- 
organisierte Bindung (Typ D) akzeptiert [15]. Zu 
diesem Typus gehören vor allem vernachlässigte 
und misshandelte Säuglinge und Kleinkinder. Nach 
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Studien aber auch nach klinischen Befunden fin- 
den sich Bindungsstörungen mit Enthemmung (s. 
Kap. Bindungsstörung mit Enthemmung) eher bei 
Kindern, die massive Deprivationserfahrungen 
oder/und häufig wechselnde Bindungspersonen 
erlebt haben, während Kinder, die Symptome der 
reaktiven Bindungsstörungen zeigen, eher massiv 
misshandelt wurden [42]. 

Trotz der Erweiterung des Drei-Kategoriensys- 
tems um die Kategorie D bestehen Zweifel, ob das 
Konzept der Bindungsunsicherheit vor allem die 
individuellen Unterschiede in den Bindungsbezie- 
hungen wirklich erfassen kann. 


Erkennen von Bindungsdesorgani- 
sationen 


Zur Klassifikation der Bindungsdesorganisation 

[15] muss bei einem Kind während der fremden 

Situation in Anwesenheit der Bezugsperson min- 

destens ein Problemverhalten aus einer von den 7 

Verhaltensgruppen identifizierbar sein: 

e aufeinander folgendes widersprüchliches Verhal- 
ten, 

+ sleichzeitiges Auftreten widersprüchlicher Ver- 
haltensweisen, 

e ungerichtete, unvollkommene oder unterbroche- 
ne Bewegungen und Gesichtsausdrücke, 

+ Stereotypien, asymmetrische Bewegungen; zeit- 
lich unkoordinierte Bewegungen, 

+ Erstarren, Verharren und verlangsamte Bewe- 
gungen oder Ausdrücke, 

+ direkte Anzeichen von Angst gegenüber der Be- 
zugsperson, 

e direkte Anzeichen von Desorganisation oder 
Desorientierung. 


Die mangelhafte Qualität der Bindungsorganisati- 

on muss Anlass bieten, die Risikofaktoren eines be- 

troffenen Kindes genauer zu hinterfragen. Dazu 

gehören nach [15], folgende Faktoren im bisheri- 

gen Leben des Kindes: 

+ Risikofaktoren und Lebensereignisse auf Seiten 
des Kindes, 

+ familiäre Faktoren und Lebensereignisse, 

+ gesellschaftliche Faktoren (u.a. Trennung von 
einem Elternteil, diffuse Sorgerechtsverhält- 
nisse). 


6.4 Bindungsstörungen 


Definition und Prävalenz der 
Bindungsstörungen 


Bindungsstörungen als voll ausgebildete psy- 
chische Störung des Kindesalters sind nach dem 
ICD-10 kindliche Verhaltensweisen, die in hohem 
Maße von den Bindungsverhaltensweisen abwei- 
chen, wie sie nach der Bindungstheorie von 
Bowlby [7] zu erwarten wären: In Situationen von 
Verunsicherung und Belastung suchen die Kinder 
keine Nähe und keinen Kontakt zu Bindungsper- 
sonen. Obwohl deutlich gestresst, wenden sie sich 
nicht an ihre Bindungspersonen, wirken scheinbar 
unbeteiligt oder wenden sich ebenfalls nur an 
fremde Personen [42]. Über die Prävalenz von 
frühkindlichen Bindungsstörungen existieren 
kaum verlässliche Daten. Sie können jedoch mit 
der ICD-10 dokumentiert werden als ein in den 
meisten sozialen Kontexten entwicklungsunange- 
messenes Verhalten, im Zusammenhang mit 
schwerer elterlicher Vernachlässigung und mit 
Misshandlungen. 

Zwei Gruppen von Bindungsstörungen lassen 
sich mit der ICD-10 identifizieren: 
+ reaktive Bindungsstörungen (F94.1), 
+ Bindungsstörungen des Kindesalters mit Ent- 

hemmung (F94.2). 


Nach der ICD-10 müssen die Störungen vor dem 5. 
Lebensjahr begonnen haben. 


Reaktive Bindungsstörung 


Die betroffenen Kinder sind sehr ängstlich und 
wachsam in ihrem Verhalten, mit widersprüchli- 
chen oder ambivalenten Reaktionen in unter- 
schiedlichen sozialen Situationen. Emotionale 
Unangepasstheit, mangelnde Ansprechbarkeit, 
Ängstlichkeit und Aggressivität, Wechsel von An- 
näherung und Vermeidung von Körperkontakten, 
Vermeidung und Abwehr von elterlichen Trostver- 
suchen, auch in sehr belastenden Situationen. Die 
Interaktionen mit Gleichaltrigen, auch im Spiel, 
sind reduziert. Trotzdem kommt es in der Kommu- 
nikation mit adäquat reagierenden Bezugsper- 
sonen zu sozialen Gegenseitigkeiten und zur An- 
sprechbarkeit. Die klinische Erfahrung zeigt, dass 
sehr häufig Kinder mit offensichtlicher Vernach- 
lässigung oder mit psychischen und körperlichen 
Misshandlungen als reaktive Bindungsstörung 
klassifiziert werden. Neben Misshandlungen und 
Vernachlässigung bilden psychisch kranke Eltern 
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Frühe Verhaltensstörungen 


ein hohes Risiko im Hinblick auf die Entstehung 
einer Bindungsstörung. 

Bei Kindern mit reaktiven Bindungsstörungen 
sollte auch immer an eine nichtorganische Gedeih- 
störung und an einen sozialen Minderwuchs ge- 
dacht werden. 


Bindungsstörung mit Enthemmung 


Kinder mit dieser Form einer Bindungsstörung zei- 
gen diffuse, wenig emotional bezogene und man- 
gelnde persönliche Bindungen, wenig modulierte 
und distanzlose Interaktionen mit nicht vertrauten 
Personen, anklammerndes Verhalten, und Suche 
nach Aufmerksamkeit. Kinder mit diesem Typ von 
Bindungsstörungen zeigen aggressives Verhalten 
gegen sich selbst und gegen andere. Auch sie ver- 
fügen nur über eine eingeschränkte Interaktion 
mit Gleichaltrigen, das auch für Spielsituationen 
gilt [A2]. 


6.4.3 Notwendige Maßnahmen 


Kinder mit Bindungsstörungen haben insgesamt 
eine ungünstige Prognose im Hinblick auf ihre 
weitere Entwicklung, wobei zunächst nicht fest- 
steht, welche Entwicklungspfade oder Verhaltens- 
auffälligkeiten davon betroffen sein könnten. Eine 
effektive Behandlung muss daher von einer in der 
Behandlung von Kindern mit Bindungsstörungen 
erfahrenen kinder- und jugendpsychiatrischen Kli- 
nik eingeleitet und überwacht werden. 

Weitere Informationen zum Thema Bindung 
und Bindungsverhalten s.a. Kap. 4.1.1. 


6.5 Depressionen 
6.5.1 Definition 


Eine Definition depressiver Verhaltensstörungen 
bei Kindern in den ersten 6 Lebensjahren zu ge- 
ben, stößt an Grenzen, da die Symptome stark al- 
tersabhängig sind. Je jünger die Kinder umso weni- 
ger geben die Befunde Hinweise auf eine Depressi- 
on. Über die Zuordnung zu einem der hier vor- 
gestellten Klassifikationsmöglichkeiten kann daher 
oft erst im weiteren Verlauf der Erkrankung ent- 
schieden werden [16], [22], [2]. Depressive Affekte 
müssen über 14 d nachweisbar sein, wenn auch 
nicht kontinuierlich. 


6.5.2 Klinische Symptomatik im 
Vorschulalter 


Als typisch werden beschrieben: Depressiv oder 
gereizte Stimmung, Verlust von Interesse und 
Freude am Spiel, Spielhemmung oder wiederkeh- 
rende suizidale oder selbstzerstörerische Spiel- 
themata. Bei Kleinkindern können zu Beginn so- 
matische Symptome im Vordergrund stehen, wie 
Appetit-, Schlaf- oder Gedeihstörungen, Bauch- 
schmerzen oder Entwicklungsstörungen. Aber 
auch Unruhe, plötzliches, unvermitteltes Weinen, 
Irritabilität, Minderung der Frustrationstoleranz, 
selbststimulierendes Verhalten können Vorboten 
sein oder als Symptome auf einer bereits sich ma- 
nifestierenden Depression hinweisen. 

Frühindikatoren sind: Spielunlust, Entschei- 
dungsschwierigkeiten und Selbstabwertung. Aber 
auch die Kombination von Angstsymptomen mit 
klinisch nachweisbaren oder subklinischen De- 
pressionssymptomen hat sich als eine besonders 
besorgniserregende klinische Konstellation im 
Vorschulalter herausgestellt [16]. 


6.5.3 Probleme 


Als wichtigste Belastungsfaktoren bei Kindern mit 

depressiven Erkrankungen haben sich heraus- 

gestellt: 

e Verlust eines Elternteils, 

+ konflikthafte Elternbeziehung und Scheidung, 

+ alleinerziehender Elternteil, 

e psychische oder körperliche Erkrankung eines 
Elternteils, 

+ Deprivation, 

+ längerfristige Trennungserlebnisse im ersten Le- 
bensjahr, 

° niedriger Sozialstatus, 

e Migration. 


Dabei sind Mängel der Eltern-Kind-Kommunika- 
tion meist den Defiziten der elterlichen Emotiona- 
lität geschuldet. 


6.5.4 Notwendige Maßnahmen 


Eine Therapie sollte bei Kindern im Vorschulalter 
immer multimodal sein. Dazu gehört eine ange- 
messene psychotherapeutische und psychosoziale 
Behandlung; die ambulant oder stationär durch- 
geführt werden kann. Diagnostik und therapeuti- 
sche Konsequenzen sollten in einer Kinder- und 
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Frühe Verhaltensstörungen 


ein hohes Risiko im Hinblick auf die Entstehung 
einer Bindungsstörung. 

Bei Kindern mit reaktiven Bindungsstörungen 
sollte auch immer an eine nichtorganische Gedeih- 
störung und an einen sozialen Minderwuchs ge- 
dacht werden. 


Bindungsstörung mit Enthemmung 


Kinder mit dieser Form einer Bindungsstörung zei- 
gen diffuse, wenig emotional bezogene und man- 
gelnde persönliche Bindungen, wenig modulierte 
und distanzlose Interaktionen mit nicht vertrauten 
Personen, anklammerndes Verhalten, und Suche 
nach Aufmerksamkeit. Kinder mit diesem Typ von 
Bindungsstörungen zeigen aggressives Verhalten 
gegen sich selbst und gegen andere. Auch sie ver- 
fügen nur über eine eingeschränkte Interaktion 
mit Gleichaltrigen, das auch für Spielsituationen 
gilt [A2]. 


6.4.3 Notwendige Maßnahmen 


Kinder mit Bindungsstörungen haben insgesamt 
eine ungünstige Prognose im Hinblick auf ihre 
weitere Entwicklung, wobei zunächst nicht fest- 
steht, welche Entwicklungspfade oder Verhaltens- 
auffälligkeiten davon betroffen sein könnten. Eine 
effektive Behandlung muss daher von einer in der 
Behandlung von Kindern mit Bindungsstörungen 
erfahrenen kinder- und jugendpsychiatrischen Kli- 
nik eingeleitet und überwacht werden. 

Weitere Informationen zum Thema Bindung 
und Bindungsverhalten s.a. Kap. 4.1.1. 


6.5 Depressionen 
6.5.1 Definition 


Eine Definition depressiver Verhaltensstörungen 
bei Kindern in den ersten 6 Lebensjahren zu ge- 
ben, stößt an Grenzen, da die Symptome stark al- 
tersabhängig sind. Je jünger die Kinder umso weni- 
ger geben die Befunde Hinweise auf eine Depressi- 
on. Über die Zuordnung zu einem der hier vor- 
gestellten Klassifikationsmöglichkeiten kann daher 
oft erst im weiteren Verlauf der Erkrankung ent- 
schieden werden [16], [22], [2]. Depressive Affekte 
müssen über 14 d nachweisbar sein, wenn auch 
nicht kontinuierlich. 


6.5.2 Klinische Symptomatik im 
Vorschulalter 


Als typisch werden beschrieben: Depressiv oder 
gereizte Stimmung, Verlust von Interesse und 
Freude am Spiel, Spielhemmung oder wiederkeh- 
rende suizidale oder selbstzerstörerische Spiel- 
themata. Bei Kleinkindern können zu Beginn so- 
matische Symptome im Vordergrund stehen, wie 
Appetit-, Schlaf- oder Gedeihstörungen, Bauch- 
schmerzen oder Entwicklungsstörungen. Aber 
auch Unruhe, plötzliches, unvermitteltes Weinen, 
Irritabilität, Minderung der Frustrationstoleranz, 
selbststimulierendes Verhalten können Vorboten 
sein oder als Symptome auf einer bereits sich ma- 
nifestierenden Depression hinweisen. 

Frühindikatoren sind: Spielunlust, Entschei- 
dungsschwierigkeiten und Selbstabwertung. Aber 
auch die Kombination von Angstsymptomen mit 
klinisch nachweisbaren oder subklinischen De- 
pressionssymptomen hat sich als eine besonders 
besorgniserregende klinische Konstellation im 
Vorschulalter herausgestellt [16]. 


6.5.3 Probleme 


Als wichtigste Belastungsfaktoren bei Kindern mit 

depressiven Erkrankungen haben sich heraus- 

gestellt: 

e Verlust eines Elternteils, 

+ konflikthafte Elternbeziehung und Scheidung, 

+ alleinerziehender Elternteil, 

e psychische oder körperliche Erkrankung eines 
Elternteils, 

+ Deprivation, 

+ längerfristige Trennungserlebnisse im ersten Le- 
bensjahr, 

° niedriger Sozialstatus, 

e Migration. 


Dabei sind Mängel der Eltern-Kind-Kommunika- 
tion meist den Defiziten der elterlichen Emotiona- 
lität geschuldet. 


6.5.4 Notwendige Maßnahmen 


Eine Therapie sollte bei Kindern im Vorschulalter 
immer multimodal sein. Dazu gehört eine ange- 
messene psychotherapeutische und psychosoziale 
Behandlung; die ambulant oder stationär durch- 
geführt werden kann. Diagnostik und therapeuti- 
sche Konsequenzen sollten in einer Kinder- und 
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Jugendpsychiatrischen Institution erfolgen, die 
auch den Verlauf der weiteren Entwicklung und 
die Effektivität einer Therapie professionell ver- 
folgt. 


6.6 Ängste 
6.6.1 Definition 


Ängste sind Warnsysteme vor einer Gefahr, vor 
einer Lebensbedrohung oder in einer Risikosituati- 
on. Ängste begleiten unser Leben, mal kaum be- 
merkbar, mal kaum mehr beherrschbar. 

Sie gehören, evolutionär entstanden, zu den we- 
sentlichen Schutzmechanismen, die das Überleben 
des Menschen bis heute möglich gemacht haben. 
Für die entwicklungsneurologische Praxis sind es 
vor allem Trennungsängste und magisch/animisti- 
sche Ängste, wie sie in der magischen Phase als 
transitorische Phänomene der Persönlichkeitsent- 
wicklung leicht ausgelöst werden können (s. d. 
Kap. 4.1.3). Dazu gehören Ängste vor sozialen und 
emotionalen Negativ-Erfahrungen zuhause mit 
Geschwistern, mit Eltern, im Kindergarten, mit 
Verspottung, Mobbing und der Isolierung und Ri- 
valitäten. Ängste durch plötzliche, unerwartete 
Geschehnisse, die in einem engem Kontext zu 
einer auslösende Ursache entstanden sind, wie 
z.B. Angst vor Spinnen, Hunden, bestimmten Per- 
sonen, Geräuschen, Höhenangst, fremde Personen, 
Angst in einer Menge von Leuten verloren zu ge- 
hen. Reale Ängste durch Bedrohungen vor Miss- 
handlungen und Missbrauch [39]. 

Ängste können unterteilt werden in verschiede- 
nen Kategorien, wobei nicht selten auch eine an- 
dere Kategorienbildung in Frage kommen könnte: 
e entwicklungspsychologisch „normale“ Ängste 

(wie magischen Ängste, Fremdeln, Angst vor der 

Dunkelheit, Gewitter), 

« unspezifische Ängste (u.a. Symptome einer als 
traumatisch erlebten Situation, nächtliche Ängs- 
te), 

+ begründete Realangst bei fortlaufender Belas- 
tung, Verspotten, Mobbing oder Angst vor Ver- 
sagen, Bedrohung, Misshandlung oder Miss- 
brauch, 

e phobische Ängste, Ängste vor eindeutig definier- 
ten, nach kognitiven Überlegungen eigentlich 
ungefährlichen Situationen und Objekte phobi- 
sche Störungen, die ausgeprägte Angstreaktio- 
nen mit deutlich vegetativer Komponente aus- 
lösen. Die Ängste von Kindern im Alter der Ent- 


6.6 Ängste 


wicklungsneurologie sind in der Regel nicht 
durch Selbstreflexion oder logische Argumente 
anderer zu beeinflussen. 


6.6.2 Klinische Symptomatik 


Für die Einschätzung der Schwere einer Angststö- 
rung ist die Beeinträchtigung des Alltagslebens, 
der Explorations- und Entwicklungsfähigkeit gut 
geeignet. Für die Prognose ist von Bedeutung: das 
Vermeiden (wenn möglich), der angstauslösenden 
Situation und ein angstlösendes familiäres Engage- 
ment. 

Bauchschmerzen, Essstörungen, Einnässen und 
nächtliche Dunkelheitsängste können psycho- 
somatische Hinweise auf eine larvierte Angst- 
symptomatik sein. 


6.6.3 Weitere, praxisrelevante 
Formen kindlicher Angststörungen 


In der klinischen Praxis werden Kinderärztinnen 

und Kinderärzte gelegentlich mit besonderen 

Angstformen konfrontiert, über die in der Literatur 

nur wenig an Informationen zu finden sind. Auf 3 

solcher Ängste soll noch eingegangen werden: 

+ Fremdenangst („Fremdeln“), 

e Angstreaktionen bei Kopfumrissvergrößerun- 
gen, 

° Trennungsängste. 


Fremdenangst („Fremdeln“) 


Dieses Thema ist ausführlich unter Kap. 4.2.5 in 
Teil I beschrieben und abgehandelt. Dort finden 
Sie ausführlichere Informationen. 

Da die Fremdelreaktion nur für eine kurze Zeit- 
dauer ausgelöst wird, ist sie nur von geringer kli- 
nischer Relevanz. Sollte sie sich jedoch verstärken 
oder länger beibehalten werden, ist nach den zu- 
grunde liegenden Ursachen zu suchen. So könnte, 
nach einigen, für ein Kind unerfreulichen, angst- 
induzierten Erfahrungen und Begegnungen mit 
fremden Personen, eine ausgeprägte Aversion ge- 
gen unbekannte Personen eingetreten sein, die nur 
mit der Zeit und langsam verschwindet. Bekannt 
ist auch die Situation, dass erwachsene Personen, 
ohne die kindlichen Reaktionen abzuwarten, das 
Kind der Mutter auch einmal in die Arme nehmen 
möchten, was die Fremdelreaktion prompt auslöst 
oder sie noch verstärkt. Das betroffene Kind über- 
trägt seine Fremdelreaktion dann auch generell 
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Jugendpsychiatrischen Institution erfolgen, die 
auch den Verlauf der weiteren Entwicklung und 
die Effektivität einer Therapie professionell ver- 
folgt. 


6.6 Ängste 
6.6.1 Definition 


Ängste sind Warnsysteme vor einer Gefahr, vor 
einer Lebensbedrohung oder in einer Risikosituati- 
on. Ängste begleiten unser Leben, mal kaum be- 
merkbar, mal kaum mehr beherrschbar. 

Sie gehören, evolutionär entstanden, zu den we- 
sentlichen Schutzmechanismen, die das Überleben 
des Menschen bis heute möglich gemacht haben. 
Für die entwicklungsneurologische Praxis sind es 
vor allem Trennungsängste und magisch/animisti- 
sche Ängste, wie sie in der magischen Phase als 
transitorische Phänomene der Persönlichkeitsent- 
wicklung leicht ausgelöst werden können (s. d. 
Kap. 4.1.3). Dazu gehören Ängste vor sozialen und 
emotionalen Negativ-Erfahrungen zuhause mit 
Geschwistern, mit Eltern, im Kindergarten, mit 
Verspottung, Mobbing und der Isolierung und Ri- 
valitäten. Ängste durch plötzliche, unerwartete 
Geschehnisse, die in einem engem Kontext zu 
einer auslösende Ursache entstanden sind, wie 
z.B. Angst vor Spinnen, Hunden, bestimmten Per- 
sonen, Geräuschen, Höhenangst, fremde Personen, 
Angst in einer Menge von Leuten verloren zu ge- 
hen. Reale Ängste durch Bedrohungen vor Miss- 
handlungen und Missbrauch [39]. 

Ängste können unterteilt werden in verschiede- 
nen Kategorien, wobei nicht selten auch eine an- 
dere Kategorienbildung in Frage kommen könnte: 
e entwicklungspsychologisch „normale“ Ängste 

(wie magischen Ängste, Fremdeln, Angst vor der 

Dunkelheit, Gewitter), 

« unspezifische Ängste (u.a. Symptome einer als 
traumatisch erlebten Situation, nächtliche Ängs- 
te), 

+ begründete Realangst bei fortlaufender Belas- 
tung, Verspotten, Mobbing oder Angst vor Ver- 
sagen, Bedrohung, Misshandlung oder Miss- 
brauch, 

e phobische Ängste, Ängste vor eindeutig definier- 
ten, nach kognitiven Überlegungen eigentlich 
ungefährlichen Situationen und Objekte phobi- 
sche Störungen, die ausgeprägte Angstreaktio- 
nen mit deutlich vegetativer Komponente aus- 
lösen. Die Ängste von Kindern im Alter der Ent- 


6.6 Ängste 


wicklungsneurologie sind in der Regel nicht 
durch Selbstreflexion oder logische Argumente 
anderer zu beeinflussen. 


6.6.2 Klinische Symptomatik 


Für die Einschätzung der Schwere einer Angststö- 
rung ist die Beeinträchtigung des Alltagslebens, 
der Explorations- und Entwicklungsfähigkeit gut 
geeignet. Für die Prognose ist von Bedeutung: das 
Vermeiden (wenn möglich), der angstauslösenden 
Situation und ein angstlösendes familiäres Engage- 
ment. 

Bauchschmerzen, Essstörungen, Einnässen und 
nächtliche Dunkelheitsängste können psycho- 
somatische Hinweise auf eine larvierte Angst- 
symptomatik sein. 


6.6.3 Weitere, praxisrelevante 
Formen kindlicher Angststörungen 


In der klinischen Praxis werden Kinderärztinnen 

und Kinderärzte gelegentlich mit besonderen 

Angstformen konfrontiert, über die in der Literatur 

nur wenig an Informationen zu finden sind. Auf 3 

solcher Ängste soll noch eingegangen werden: 

+ Fremdenangst („Fremdeln“), 

e Angstreaktionen bei Kopfumrissvergrößerun- 
gen, 

° Trennungsängste. 


Fremdenangst („Fremdeln“) 


Dieses Thema ist ausführlich unter Kap. 4.2.5 in 
Teil I beschrieben und abgehandelt. Dort finden 
Sie ausführlichere Informationen. 

Da die Fremdelreaktion nur für eine kurze Zeit- 
dauer ausgelöst wird, ist sie nur von geringer kli- 
nischer Relevanz. Sollte sie sich jedoch verstärken 
oder länger beibehalten werden, ist nach den zu- 
grunde liegenden Ursachen zu suchen. So könnte, 
nach einigen, für ein Kind unerfreulichen, angst- 
induzierten Erfahrungen und Begegnungen mit 
fremden Personen, eine ausgeprägte Aversion ge- 
gen unbekannte Personen eingetreten sein, die nur 
mit der Zeit und langsam verschwindet. Bekannt 
ist auch die Situation, dass erwachsene Personen, 
ohne die kindlichen Reaktionen abzuwarten, das 
Kind der Mutter auch einmal in die Arme nehmen 
möchten, was die Fremdelreaktion prompt auslöst 
oder sie noch verstärkt. Das betroffene Kind über- 
trägt seine Fremdelreaktion dann auch generell 
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auf andere, fremde Personen, da das Kind nicht si- 
cher ist, auch von anderen Personen plötzlich in 
die Arme genommen zu werden. Geschieht dies 
öfters und durch die gleiche Person, wundert 
nicht, dass das Kind in heftigste Ängste und Ab- 
wehrreaktionen ausbricht, wenn es schon von Fer- 
ne solch zudringliche, nun ihm bekannte Person 
auf sich zukommen sieht oder mit eine Fremdelre- 
aktion auf alle ihm fremde Personen reagiert. 


Angstreaktionen bei Kopfumriss- 
vergrößerungen 

Definition 

Panische, akute Angstreaktionen auf plötzliche 
(unbeabsichtigte) Konfrontation mit einer Kopf- 


umrissvergrößerung ab etwa 6. Lebensmonat bis 
etwa zum 6. Lebensjahr. 


Klinische Symptomatik 


Eine Kopfumrissvergrößerung ist ein (angebore- 
ner) Schlüsselreiz, der panikartige Angstzustände 
und Schrecken auslösen kann: Eine Mutter kommt 
mit Lockenwicklern im Haar vergnügt in das Kin- 
derzimmer, um ihr Kind nach dem Mittagschlaf zu 
begrüßen. Dass ihr 8 Monate alter Sohn, anstatt 
seine Mutter ebenso freudig zu begrüßen, indes- 
sen mit einem unstillbaren Schreianfall reagiert 
und dabei heftig um sich schlägt, wenn sie sich 
ihm nähert, kann sie nicht verstehen. Ihr Sohn 
scheint sie nicht mehr zu erkennen. Auf die Idee, 
dass daran die Lockenwickler schuld sein könnten, 
kommt sie nicht. Verstört geht sie zurück in das 
Bad, um die Lockenwickler aus dem Haar zu neh- 
men, kommt ins Kinderzimmer zurück und wird 
(zu ihrer grenzenlosen Überraschung) nun von ih- 
rem Sohn freudig begrüßt. 

Solche Angstreaktionen können durch große 
Hüte und Dienstmützen, Zylinder, Kronen, Kopf- 
tücher, Pelzmützen oder eben auch durch Locken- 
wickler ausgelöst werden. Die Eltern eines uns be- 
kannten 4-jährigen Jungens, der wegen Entwick- 
lungsproblemen immer wieder einmal vorgestellt 
wurde, berichteten, dass ihr Sohn in letzter Zeit 
immer Panik und Angstattacken habe, wenn er 
(auch bekannten) Leuten mit Hüten begegne. Akri- 
bisch befragt, wann denn diese Angst zum ersten 
Mal aufgetreten sei, erinnerten sich die Eltern 
schließlich daran, dass ihr Sohn eine kleine Opera- 
tion über sich hätte ergehen lassen müssen. Kurz 
vor der Narkose hätten Ärzte, Schwestern, Anäs- 


thesisten sich über ihn gebeugt, um zu sehen, wie 
es ihm gehe, was ihn sehr geängstigt hätte. 

Das Absetzen einer Kopfbedeckung, also die Ver- 
ringerung der Kopfumfangsvergrößerung, löst das 
Problem sofort. Und das Kind verhält sich, als sei 
nichts geschehen. Die plötzliche, unerwartete Kon- 
frontation mit einer Vergrößerung des Kopfumfan- 
ges wird in diesem Alter als drohende, akute Ge- 
fahr bewertet und aktiviert reflexartig die beiden 
Mandelkerne des limbischen Systems. Tiere rea- 
gieren ebenfalls mit Panik und Flucht bei einer 
plötzlichen Konfrontation mit einer Kopfumfang- 
vergrößerung. 

Möglicherweise war in früheren Zeiten das Phä- 
nomen besser bekannt als heute, da Kopfumfangs- 
vergrößerungen als Auszeichnung (Kronen, Mitra, 
Militärhüte, Helme oder Mode- Attribute) fast 
schon zum Alltag gehörten. Wir lesen daher mit 
Verblüffung und Erstaunen eine Beschreibung die- 
ses Phänomens bei Homer (in der Ilias, 6. Gesang), 
wie der berühmteste der Trojanischen Helden, 
Hektor, gerüstet zu einem Zweikampf, sich von sei- 
ner Frau Andromache verabschieden will: „So 
sprach er und langte nach seinem Sohn, der strah- 
lende Hektor. Zurück aber bog sich das Kind an die 
Brust der schöngegürteten Amme, schreiend, er- 
schreckt vom Anblick des eigenen Vaters. Er fürchte- 
te sich von dem Erz und dem Busch von Rosshaar, 
den es sah, wie er furchtbar oben vom Helm hernie- 
der nickte. Da lachte sein Vater heraus und auch die 
hehre Mutter. Sogleich nahm herab vom Haupt den 
Helm, der strahlende Hektor und setzte ihn nieder 
zu Boden, den hellschimmernden.“ [12] 


Trennungsängste 

Definition 

Auch Kinder, die eine sichere Bindung zu eine oder 
zu mehreren Bindungspersonen aufgebaut haben, 
entwickeln hin und wieder und bei entsprechen- 


den Erfahrungen Ängste, von ihnen verlassen oder 
getrennt zu werden. 


Normales Verhalten 


Sicher gebundene Kinder wissen sich von ihren 
Bindungspersonen, auch wenn sie gerade nicht 
sicht- oder verfügbar sind, geliebt, versorgt, er- 
nährt, behütet und emotional gestützt. Diese si- 
chere Basis motiviert und fördert das Kind in sei- 
nen notwendigen Entwicklungsaufgaben und in 
seiner beginnenden Autonomie, sie unterstützt 
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außerdem den Aufbau eines stabilen Selbst- 
bewusstseins und damit auch die Selbstbewusst- 
heit seines eigenen Ichs. 

Jedoch auch sicher gebundene Kinder gehen 
durch Entwicklungsphasen, in denen sie unter 
Trennungsängsten leiden. 


Klinische Symptomatik 


Trennungsängste sind auch bei sicher gebundenen 
Kindern (Typ B, [1]) nicht so selten, mit Schwer- 
punkten im Alter von 1 bis 5 Jahren. In Anbetracht 
der Trennung von einer Bezugsperson werden 
beim Kind Abwehrmechanismen aktiviert, wie 
Weinen, Klammern, Schreien, auch Weglaufen 
oder auf den Boden werfen. Da Emotionen „anste- 
ckend“ sind, leiden Bindungspersonen mit und se- 
hen sich mit eigenen Emotionen konfrontiert, wie 
Schuldgefühle, Selbstvorwürfe, Frustrationen, Är- 
ger, Inkompetenzgefühle, emotionale Ambivalenz 
U.d. 

3 Phasen, in denen Trennungsängste aktiviert 
werden, sind von Bischof-Köhler [6] beschrieben 
worden, mit Suche nach Nähe und Sicherheit: 

1. Phase: Gegen Ende des ersten Lebensjahres 
hat der Aufbau eines sicheren Bindungsverhaltens, 
im Sinne von Bolwby und Ainsworth [1], [7], einen 
ersten Höhepunkt erreicht. Nicht von ungefähr hat 
zu diesem Zeitpunkt ein Kind unter unseren kultu- 
rellen Bedingungen bereits einige Fortschritte in 
der eigenen motorischen, sprachlichen, sozialen 
und emotionalen Entwicklung gemacht. Nun ist es 
dabei, die erworbenen Fähigkeiten auch zur Bestä- 
tigung seiner eigenen Teilhabe zunehmend per- 
sönlich auszuloten und ein Mehr an Autonomie zu 
gewinnen. Diese Aktivitäten werden von den Bin- 
dungspersonen gerne gesehen und unterstützt. In 
diesem Alter versichern sich Kinder jedoch bei der 
Verfolgung ihrer eigenen Aktivitäten mit wieder- 
holten Blicken auf ihre Bindungspersonen, ob die- 
se auch mit ihren Initiativen einverstanden sind 
oder nicht. Sie benötigen eine positive emotionale 
Unterstützung, wenn sie weiter mit ihren Plänen 
fortfahren wollen. In der ersten Phase der Tren- 
nungsängste werden Kinder vorziehen, ihre Pläne, 
wenn nicht positiv beschieden, aufzugeben zu- 
gunsten einer weiter bestehenden sicheren Bin- 
dung. 

2. Phase: Gegen Ende des 2. Lebensjahres begin- 
nen sich Kinder in diesem Alter, sich als eigenstän- 
dig handelnde und denkende Persönlichkeiten zu 
erfahren, die zunehmend nach Autonomie streben. 


6.7 Vernachlässigung 


Kinder in diesem Alter haben inzwischen jedoch 
bereits etwas über die Theory of Mind gelernt und 
wissen und beginnen auch damit, ihre Handlungen 
und Emotionen zu überprüfen und dabei auch die 
Reaktionen ihrer Bindungspersonen auf ihre Akti- 
vitäten, in ihre Überlegungen mit einzubeziehen. 
Sie beginnen auch zu dieser Zeit mit den Vorgaben 
magischen Denkens und Handelns, deren Logik, 
wie bekannt (s. Kap. 4.1.4) ihren eigenen Gesetzen 
folgt. Sie geraten in einen internen Motivations- 
konflikt: Ihr Streben nach Autonomie könnten die 
Bindungspersonen als zu tadelnde Trotzreaktion 
verstehen und zu einem Entzug oder Aufkündi- 
gung der Bindungsqualitäten zur Folge haben, der 
sie sich noch nicht gewachsen fühlen, da Bin- 
dungspersonen doch immer noch die emotionale 
Basis bilden. 

3. Phase: 3-5. Lebensjahr. Nochmalige Ambiva- 
lenz zwischen Autonomie und Sicherheitsbedürf- 
nis bei längeren Trennungen durch Kindergruppen 
oder Kindergarten. Die entsprechenden Symptome 
von Trennungsängsten werden wieder sicht- und 
hörbar, jedoch meist nicht mehr mit der Heftigkeit, 
wie sie für jüngere Kinder typisch sind. 


Vorbeugende Maßnahmen 


Kinder verkraften eine Trennung besser, wenn die- 
se einfühlsam mit ihnen besprochen wird und 
wenn sie bereits über ein gewisses Zeitverständnis 
verfügen. 

Weiterhin sollte die Eigen-Motivation des Kin- 
des zur Autonomie positiv unterstützt werden, 
wobei es sehr hilfreich ist, wenn Geschwister oder 
Freundinnen oder Freunde den gleichen Weg zu 
gehen haben und als Begleitung als Vorbild für 
eine gewonnene Autonomie gelten und gleichzei- 
tig noch ein Stückchen Sicherheit bieten können. 


6.7 Vernachlässigung 


6.7.1 Worum es geht 


McSherry veröffentlichte 2007 [21] einen Artikel 
in Child Abuse and Neglect mit dem Thema: "Un- 
derstanding and addressing the ‘'neglect of neglect‘: 
why we are making a mole-hill out of a mountain?“ 
(Die „Vernachlässigung der Vernachlässigung“ ver- 
stehen und ansprechen: Warum machen wir einen 
Maulwurfhügel aus einem Berg?) Der Satz sollte 
zwei Mal gelesen werden, um die Botschaft wirk- 
lich zu verstehen. Der Autor will etwas provokativ 
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außerdem den Aufbau eines stabilen Selbst- 
bewusstseins und damit auch die Selbstbewusst- 
heit seines eigenen Ichs. 

Jedoch auch sicher gebundene Kinder gehen 
durch Entwicklungsphasen, in denen sie unter 
Trennungsängsten leiden. 


Klinische Symptomatik 


Trennungsängste sind auch bei sicher gebundenen 
Kindern (Typ B, [1]) nicht so selten, mit Schwer- 
punkten im Alter von 1 bis 5 Jahren. In Anbetracht 
der Trennung von einer Bezugsperson werden 
beim Kind Abwehrmechanismen aktiviert, wie 
Weinen, Klammern, Schreien, auch Weglaufen 
oder auf den Boden werfen. Da Emotionen „anste- 
ckend“ sind, leiden Bindungspersonen mit und se- 
hen sich mit eigenen Emotionen konfrontiert, wie 
Schuldgefühle, Selbstvorwürfe, Frustrationen, Är- 
ger, Inkompetenzgefühle, emotionale Ambivalenz 
U.d. 

3 Phasen, in denen Trennungsängste aktiviert 
werden, sind von Bischof-Köhler [6] beschrieben 
worden, mit Suche nach Nähe und Sicherheit: 

1. Phase: Gegen Ende des ersten Lebensjahres 
hat der Aufbau eines sicheren Bindungsverhaltens, 
im Sinne von Bolwby und Ainsworth [1], [7], einen 
ersten Höhepunkt erreicht. Nicht von ungefähr hat 
zu diesem Zeitpunkt ein Kind unter unseren kultu- 
rellen Bedingungen bereits einige Fortschritte in 
der eigenen motorischen, sprachlichen, sozialen 
und emotionalen Entwicklung gemacht. Nun ist es 
dabei, die erworbenen Fähigkeiten auch zur Bestä- 
tigung seiner eigenen Teilhabe zunehmend per- 
sönlich auszuloten und ein Mehr an Autonomie zu 
gewinnen. Diese Aktivitäten werden von den Bin- 
dungspersonen gerne gesehen und unterstützt. In 
diesem Alter versichern sich Kinder jedoch bei der 
Verfolgung ihrer eigenen Aktivitäten mit wieder- 
holten Blicken auf ihre Bindungspersonen, ob die- 
se auch mit ihren Initiativen einverstanden sind 
oder nicht. Sie benötigen eine positive emotionale 
Unterstützung, wenn sie weiter mit ihren Plänen 
fortfahren wollen. In der ersten Phase der Tren- 
nungsängste werden Kinder vorziehen, ihre Pläne, 
wenn nicht positiv beschieden, aufzugeben zu- 
gunsten einer weiter bestehenden sicheren Bin- 
dung. 

2. Phase: Gegen Ende des 2. Lebensjahres begin- 
nen sich Kinder in diesem Alter, sich als eigenstän- 
dig handelnde und denkende Persönlichkeiten zu 
erfahren, die zunehmend nach Autonomie streben. 


6.7 Vernachlässigung 


Kinder in diesem Alter haben inzwischen jedoch 
bereits etwas über die Theory of Mind gelernt und 
wissen und beginnen auch damit, ihre Handlungen 
und Emotionen zu überprüfen und dabei auch die 
Reaktionen ihrer Bindungspersonen auf ihre Akti- 
vitäten, in ihre Überlegungen mit einzubeziehen. 
Sie beginnen auch zu dieser Zeit mit den Vorgaben 
magischen Denkens und Handelns, deren Logik, 
wie bekannt (s. Kap. 4.1.4) ihren eigenen Gesetzen 
folgt. Sie geraten in einen internen Motivations- 
konflikt: Ihr Streben nach Autonomie könnten die 
Bindungspersonen als zu tadelnde Trotzreaktion 
verstehen und zu einem Entzug oder Aufkündi- 
gung der Bindungsqualitäten zur Folge haben, der 
sie sich noch nicht gewachsen fühlen, da Bin- 
dungspersonen doch immer noch die emotionale 
Basis bilden. 

3. Phase: 3-5. Lebensjahr. Nochmalige Ambiva- 
lenz zwischen Autonomie und Sicherheitsbedürf- 
nis bei längeren Trennungen durch Kindergruppen 
oder Kindergarten. Die entsprechenden Symptome 
von Trennungsängsten werden wieder sicht- und 
hörbar, jedoch meist nicht mehr mit der Heftigkeit, 
wie sie für jüngere Kinder typisch sind. 


Vorbeugende Maßnahmen 


Kinder verkraften eine Trennung besser, wenn die- 
se einfühlsam mit ihnen besprochen wird und 
wenn sie bereits über ein gewisses Zeitverständnis 
verfügen. 

Weiterhin sollte die Eigen-Motivation des Kin- 
des zur Autonomie positiv unterstützt werden, 
wobei es sehr hilfreich ist, wenn Geschwister oder 
Freundinnen oder Freunde den gleichen Weg zu 
gehen haben und als Begleitung als Vorbild für 
eine gewonnene Autonomie gelten und gleichzei- 
tig noch ein Stückchen Sicherheit bieten können. 


6.7 Vernachlässigung 


6.7.1 Worum es geht 


McSherry veröffentlichte 2007 [21] einen Artikel 
in Child Abuse and Neglect mit dem Thema: "Un- 
derstanding and addressing the ‘'neglect of neglect‘: 
why we are making a mole-hill out of a mountain?“ 
(Die „Vernachlässigung der Vernachlässigung“ ver- 
stehen und ansprechen: Warum machen wir einen 
Maulwurfhügel aus einem Berg?) Der Satz sollte 
zwei Mal gelesen werden, um die Botschaft wirk- 
lich zu verstehen. Der Autor will etwas provokativ 
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darauf hinweisen, dass in der täglichen Praxis die 
bei weitem häufigste Misshandlungsform, nämlich 
die Vernachlässigung, leicht übersehen wird. Vor- 
dergründig wahrgenommen werden die mehr be- 
eindruckenden Fälle von körperlicher Gewalt oder 
sexuellem Missbrauch [4], die in der Tat, im Ge- 
gensatz zur Vernachlässigung, viel mehr wissen- 
schaftliche Beachtung erfahren haben. 


6.7.2 Definition 


Eine Definition der Vernachlässigung ist schwierig, 
da diese einer ganzen Reihe von Zusätzen und Er- 
gänzungen bedarf, da sehr viele Aspekte eine Rolle 
spielen bzw. mit einbezogen werden müssen. Wir 
halten uns an die Definition von Sierau et al. [35]: 
„Vernachlässigung hat keine klaren Grenzbereiche, 
sondern lässt sich am besten als einen Bereich im 
Kontinuum zwischen besonders gut und äußerst 
mangelhafter Bedürfnisbefriedigung des Kindes 
abbilden. Wann die Vernachlässigung ernsthafte 
Konsequenzen nach sich zieht, wird durch die ver- 
schiedenen Professionen in Abhängigkeit von ihrer 
Zielsetzung und ihren Handlungsmöglichkeiten ent- 
schieden.“ Mit der Bezeichnung „verschiedene Pro- 
fessionen“ wird angesprochen, dass bei einer tat- 
sächlichen Vernachlässigung verschiedene Fach- 
kräfte aus verschiedenen Bereichen der Jugendhil- 
fe, des Justizsystems, und des Gesundheitssystems 
schnell, möglichst frühzeitig und in einem abge- 
sprochenen, wohlkoordinierten Verbund aktiv 
werden müssen. Die Vernachlässigung bewirkt 
eine anhaltende "Unterversorgung" des Kindes 
durch das nachhaltige Nichtberücksichtigen und 
Missachten seiner Lebensbedürfnisse. Dies hemmt, 
beeinträchtigt und schädigt seine körperliche, 
geistige und seelische Entwicklung und kann zu 
gravierenden bleibenden seelischen und körper- 
lichen Schädigungen oder gar zum Tode des Kin- 
des führen. Ursachen und Folgen einer Vernachläs- 
sigung sind getrennt von der Vernachlässigung 
selbst zu betrachten, da diese nicht immer in di- 
rektem Verhältnis zueinander stehen. Vernachläs- 
sigung ist ein multidimensionales Phänomen mit 
mehreren Subtypen. 

Zu den häufigsten gehören eine mangelnde Ver- 
sorgung (nicht-organische Gedeihstörung) und 
mangelnde Beaufsichtigung, sowie die emotionale 
Vernachlässigung. 


6.7.3 Nicht-organische Gedeih- 
störung 


Sie kann durch zu wenig, und/oder durch inadä- 
quater Nahrung entstehen. Die daraus resultieren- 
de mangelhafte oder fehlende Gewichtszunahme 
führt dann zu verzögertem Längenwachstum, ver- 
zögerter Entwicklung der Knochen und letztlich 
auch zu Ausfällen in der motorischen und psycho- 
sozialen Entwicklung. Schwerer beeinträchtigte 
Kinder haben nur ein dürftiges Unterhautfett- 
gewebe und eine ebenso dürftige Muskulatur. 

Differentialdiagnostisch ist es notwendig, zu un- 
terscheiden, ob eine Gedeihstörung durch Ver- 
nachlässigung oder durch eine Appetitstörung im 
Rahmen einer frühkindlichen Depression oder 
durch eine Nahrungsverweigerung bei gestörter 
Eltern-Kind-Bindung entstanden ist. Auch an ei- 
nen psychosozialen Minderwuchs muss gedacht 
werden. 


6.7.4 Emotionale Vernachlässi- 
gung und Misshandlung 


Es sei hier noch einmal an McSherry erinnert, der 
darauf hinweist, dass eine Vernachlässigung be- 
reits eine Misshandlung ist. Regelhaft kann bei 
einer emotionalen Vernachlässigung von einer 
Dysfunktion im Eltern-Kind-System ausgegangen 
werden. Ihr können sehr vielfältige Ursachen auf 
Seiten der Eltern und des Kindes zugrunde liegen. 
Auswirkungen sind u.a. mangelnde emotionale 
Zuwendung, das Kind über längere Zeiten sich 
selbst zu überlassen, fehlende Unterstützung bei 
der Bewältigung der zu absolvierenden Entwick- 
lungspfade, mangelhafte bis keine Erziehung und 
das Unterlassen oder Verhindern dringend benö- 
tigte Hilfen, auch amtlicher Art [36]. 


6.7.5 Subtypen 


Vernachlässigung gilt als multidimensionales Phä- 

nomen, weil sehr unterschiedliche Formen von 

Vernachlässigung in der Literatur beschrieben 

werden, die sich dann auch noch in ihren Abgren- 

zungen überschneiden. Einige seien daher noch er- 

wähnt: 

e Unzureichende medizinische Versorgung, keine 
oder unvollständige Vorsorgeuntersuchungen. 

e Missachtung von Grundbedürfnissen: Inadäqua- 
te Unterkunft, Frieren, keine angemessene Klei- 
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dung, mangelnde Zahn- und Körperpflege, unzu- 
reichender Schlaf. 

Emotionale Vernachlässigung/Misshandlung: 
Fehlende Zuwendung, Liebe, Geborgenheit, Res- 
pekt, Gleichgültigkeit, Unzuverlässigkeit, extre- 
me Wechselhaftigkeit, Unberechenbarkeit, Ge- 
walt in der Familie oder gegenüber dem Kind. 
Keine bzw. mangelhafte vorschulische Aufsicht 
und Betreuung, Kind wird häufig sich selbst 
überlassen. Soziale und kognitive Vernachlässi- 
gung: Kein regelmäßiger Besuch eines Kinder- 
gartens oder Kindergruppe, seltene bis keine 
Möglichkeiten mit anderen Kindern zu spielen. 
Kein, mangelhafter oder widersprüchlicher Er- 
ziehungsstil der Eltern. 


6.7.6 Klinische Symptomatik 


Einmal aufmerksam geworden, sind Vernachlässi- 
gung und Misshandlung mit geschultem Auge häu- 
figer zu finden als bisher vermutet. 

Folgende Verhaltensauffälligkeiten lassen sich 
bei Müttern/Bindungspersonen mit gestörter, dys- 
funktionaler Beziehung zum Kind während der 
Untersuchung beobachten [10]: 

e Wenig freundlicher Umgang mit dem Kind, Mut- 
ter lächelt selten, wirkt angespannt, ist überwie- 
gend oder wird rasch ärgerlich. 

e Geringe Zärtlichkeit, kaum zärtliche Berührun- 
gen. 

e Kind wird mit spitzen Fingern angefasst, das 
Kind weg vom eigenen Körper gehalten. 

+ Mutter vermeidet Körperkontakt mit Kind. 

+ Auffällig häufige, kritische, negative Feststellun- 
gen über ihr Kind, Vorwürfe in ärgerlichem Ton, 
so als ob Kind entsprechend reagieren könnte, 
wenn es nur wollte. (Ich zitiere nur und sehe kei- 
nen Grund den Autor zu verbessern). 

e Mutter übergeht feine und sogar deutliche Sig- 
nale ihres Kindes (meidet Blickkontakt, keine 
Kopfzuwendung, ignoriert Lächeln, Quengeln, 
Schreien). 

+ Reaktives Lächeln des Kindes fehlt (mangelnder 
Blickkontakt). 


Vier Grundvoraussetzungen sind die Basis für eine 

gelingende Kind-Eltern Beziehung, über die Eltern 

verfügen müssen [36]: 

+ Fähigkeit der Empathie und Kommunikation mit 
dem Kind, 

+ Fähigkeit, Kind realistisch wahrzunehmen und 
einzuschätzen, 


6.8 Literatur 


+ Fähigkeit, eigene emotionale Bedürfnisse wahr- 
zunehmen und zu reflektieren, (statt ihr Kind zu 
ihrer Befriedigung zu missbrauchen), 

+ Fähigkeit, aggressives Verhalten dem Kind ge- 
genüber zurückzuhalten. 


6.7.7 Notwendige Maßnahmen 


Internes Leitschema erstellen zum Vorgehen bei 
Verdacht auf Kindeswohlgefährdung. Möglichkei- 
ten der frühen Hilfen prüfen und gegebenenfalls 
einleiten. Therapie durch Kinder- und Jugendpsy- 
chiatrische Institution. Professionelle Hilfen für EI- 
tern anbieten. 
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7.2 Erläuterungen 


7 Allgemeine Einordnungsstrategien - Was man 
sagen kann, wenn man nichts über die Diagnose weiß 


7.1 Übersicht 


Dass bei einer komplexen entwicklungsneurolo- 
gisch-neuropädiatrischen Symptomkonstellation 
nicht sofort eine ätiopathogenetische Diagnose ge- 
stellt werden kann, ist nicht selten. Die Stellung- 
nahme zu bestimmten, im Folgenden erläuterten 
Kriterien und Hinweisen ermöglicht aber zumin- 
dest eine allgemeine Einordnung des klinischen 
Problems, die dann wegweisend für weitere Nach- 
forschungen ist (Strategie-Übersicht unten und 
>» Abb. 7.1). 

Auch wenn man nichts (über die Diagnose) 
weiß, kann man doch feststellen, dass beispiels- 
weise eine Muskeltonuserhöhung im Bereich der 
Beine vorliegt, dass der Kopf zu groß ist oder dass 
sich viele braune (Milchkaffee-)Flecken an der 
Haut finden lassen. Deskriptiv können die relevan- 
ten Symptome und Befunde beschrieben und rich- 
tig benannt werden. Und man kann oft auch sagen, 
in welchem Alter z.B. die Gangstörung deutlich 
oder der krumme Rücken das erste Mal registriert 
wurde. Die Festlegung des Manifestationszeit- 
punkts ist also ebenfalls ein rein deskriptiver Akt. 
Daran schließen sich Überlegungen zur topischen, 
systemorientierten oder funktionellen Zuordnung 
dieser Symptome und zum Verlauf an. 

Die adäquate Auswertung dieser Informationen 
ermöglicht im Allgemeinen eine Differenzialdiag- 
nose, die dann durch gezielte Diagnostik oder die 
Verlaufsbeobachtung weiter eingeengt werden 
kann. 

Strategie-Übersicht: 

1. Sammeln der wichtigsten Daten 

e Liste der wesentlichen Symptome, die wahr- 
scheinlich mit der Grundproblematik zusam- 
menhängen: 

o neurogener und 
o primär nicht neurogener Art. 

+ Manifestationsalter (u.U. getrennt für die ver- 
schiedenen Symptome) 

2. erste Analyse (räumlich und zeitlich) 

+ Zusammenfassung der Einzelsymptome; Zu- 
ordnung zu bestimmten Strukturen, Syste- 
men, funktionellen Einheiten, 

+ Verlauf, Dynamik: progrediente oder stationä- 
re Störung. 

3. Ätiopathogenetische Zuordnung - Differenzial- 
diagnose 


diagnostische Frage 


i 


/ weektuce Herausforderung 
4 


phänomenologische Ebene 


Abb. 7.1 Ebenen der Problembetrachtung. 


7.2 Erläuterungen 


7.2.1 Sammeln der wichtigsten 
Daten 


Symptomliste 


Hier sollte alles Normabweichende aufgelistet 
werden, das nicht in einem anderen, z.B. familiä- 
ren Zusammenhang schon ausreichend erklärt ist. 
Die sprachliche Entwicklungsstörung, genauso wie 
die Spastik im Bereich der Beine und die Mikroze- 
phalie wären hier zu notieren, aber auch eine He- 
patomegalie oder eine Syndaktylie der Zehen als 
primär nicht neurogene Zeichen könnten relevant 
sein. 


Manifestationsalter 


Der Zeitpunkt der Erstmanifestation ist von Be- 
deutung bei Erkrankungen, die ein typisches Ma- 
nifestationsalter haben, also vor allem für neuro- 
metabolisch-degenerative Störungen. 

So manifestiert sich z.B. ein Zellweger-Syndrom 
(prä)natal, die Friedreich-Ataxie um das 10. Le- 
bensjahr. Natürlich muss im Einzelfall zwischen 
dem Bemerken eines Symptoms und der tatsäch- 
lichen Erstmanifestation unterschieden werden. 

Ein anderes Beispiel ist das Manifestationsalter 
einer Mikrozephalie. Ein zu kleiner Kopf schon bei 
Geburt muss etwas mit der pränatalen Hirnent- 
wicklung zu tun haben, z.B. mit einer chromoso- 
malen bzw. allgemein genetischen Störung, einer 
pränatalen Infektion oder einer Alkoholschädi- 
gung. Eine Stoffwechselerkrankung dagegen wird 
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Einordnungsstrategien 


im Allgemeinen erst später, sozusagen mit allmäh- 
licher Dekompensation des Stoffwechsels eine Mi- 
krozephalie verursachen. 


7.2.2 Erste Analyse 


Nicht selten können neurologische Symptomkon- 
stellationen weiter zugeordnet werden, entweder 
im Sinne einer topisch-umschriebenen Schädigung 
(Beispiel: verschiedene Ausfälle, die durch eine 
kleine Hirnstammläsion erklärt werden können) 
oder im Sinne der Beteiligung eines oder mehrerer 
neurogener Systeme (Beispiel: gestörtes Bewe- 
gungsmuster, Reflexsteigerung und Tonuserhö- 
hung bei einer Pyramidenbahnläsion). Eine funk- 
tionell-pathophysiologisch orientierte Zusammen- 
fassung (Beispiel: verschiedene Beobachtungen 
und Befunde, die zur deskriptiven Diagnose eines 
Hyperexzitabilitätssyndroms im Säuglingsalter zu- 
sammengezogen werden) ist schließlich eine drit- 
te Möglichkeit einer entsprechenden Zuordnung. 
Auch der entwicklungsgeschichtliche Zusammen- 
hang verschiedener Symptome kann diagnostisch 
wegweisend sein (s.u. und Kap. 8.1). 

Eine solche Ordnung und Wertung ermöglicht 
dann später Fragen wie: Was kann eine Hirn- 
stammläsion (oder eine Pyramidenbahnstörung) - 
z.B. bei einem 4-jährigen Kind - verursachen? Die 
weitere Planung des diagnostischen Vorgehens 
hängt von diesen Überlegungen ab (s. u.). 


Weitere Beispiele 


+ Eine Störung des Bewegungsablaufs, die mit Hy- 
perkinesen in Ruhe kombiniert ist, deutet auf 
eine Störung des extrapyramidalmotorischen 
Systems hin. 

+ Eine Rumpfataxie und eine Sakkadierung der 
Blickfolge lenken den Verdacht auf eine zerebel- 
läre Beeinträchtigung. 

+ Eine überwiegend motorische Symptomatik, im 
Allgemeinen spastischer oder ataktischer Art, ist 
typisch für eine Störung im Bereich der weißen 
Substanz des Gehirns, eine Leukodystrophie im 
weitesten Sinne. Eine Optikusatrophie ist dann 
nicht selten zu beobachten (Zeichen der Schädi- 
gung auch der weißen Substanz der Sehnerven). 
Die Messung der Nervenleitgeschwindigkeit 
deckt u.U. das Mitbetroffensein auch der peri- 
pheren weißen Substanz auf, und kernspintomo- 
grafisch ist die zerebrale Hypo- oder Dysmyelini- 
sierung direkt sichtbar zu machen. 


+ Erkrankungen der grauen Substanz (Poliodys- 
trophien) dagegen zeigen sich eher in einem 
mentalen Abbau und in Krampfanfällen. Die 
Amaurose (Blindheit) dieser Krankheitsgruppe 
wird durch eine Schädigung der Retinazellen er- 
klärt. 


Das alles bedeutet: Es muss bei entsprechender 

Symptomkonstellation primär nach einer Störung 

gesucht werden, die entweder eine besondere Afli- 

nität zur grauen (Beispiel: Zeroidlipofuszinose) 
oder zur weißen Substanz hat (Beispiel: metachro- 
matische Leukodystrophie). 

+ Eine Parese kombiniert mit einer Areflexie und 
mit Atrophien beweist eine peripher-neurogene 
Schädigung. 

+ Eine Hepato- und Splenomegalie gibt einen Hin- 
weis auf eine Speicherkrankheit. 

+ Auffälligkeiten im Bereich von Nägeln, Haaren 
und Haut lassen an einen Zusammenhang im 
Sinne der gemeinsamen ektodermalen Her- 
kunft von Haut und Gehirn denken. 


7.2.3 Verlauf und Dynamik 


Die Unterscheidung stationärer und progredienter 
Störungen ist wesentlich für die Planung der wei- 
teren Diagnostik (s.a. Kap. 12.1). 
Eine progrediente Symptomatik lässt an Fol- 
gendes denken: 
+ neurometabolisch-degenerative Erkrankungen, 
+ raumfordernde und entzündlich-immunologi- 
sche, selten auch einmal vaskuläre (Moya-Moya- 
Syndrom) Prozesse, 
+ Anfallsleiden (s. u.). 


Bei einer stationären Enzephalopathie kommen 

dagegen primär infrage: 

+ eine Anlagestörung, z.B. chromosomaler Art, ein 
Syndrom, 

+ ein Residualzustand (z.B. nach Asphyxie, Trau- 
ma, Infektion, Mangelernährung bzw. toxischer 
Exposition). 


Psychosozial bedingte Entwicklungsstörungen 
können sich sowohl in einer progredienten als 
auch in einer stationären Störung manifestieren, 
was auch für endokrine Defizitkonstellationen gilt. 

Wenn klare Rückschritte beobachtet werden 
oder im Verlauf neue neurologische Ausfälle hin- 
zukommen, kann die Frage „progrediente oder sta- 
tionäre Störung“ u.U. leicht zu beantworten sein. 
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Manche Symptome im Rahmen einer eigentlich 
stationären Schädigung (also einer nicht mehr 
weiter wirkenden Pathogenese) können aber erst 
ab einem bestimmten Hirnreifestand manifest 
werden und imponieren dann als Zeichen eines 
progredienten Geschehens. Auch werden manche 
Entwicklungsdefizite mit der Zeit einfach deutli- 
cher, die Diskrepanz zum Normbereich größer, 
und die Erwartungen der Familie können dann 
nicht mehr erfüllt werden. 

Außerdem kann sich die Symptomatik, das Er- 
scheinungsbild einer stationären Enzephalopathie, 
durchaus ändern, wie dies beispielsweise von den 
hemiparetischen Zerebralparesen bekannt ist, auf 
die sich noch nach Jahren eine dystone Kom- 
ponente aufpfropfen kann. 

Schließlich kann die Manifestation einer Epilep- 
sie einen Entwicklungsknick hervorrufen bzw. im 
Einzelfall (vgl. Landau-Kleffner-Syndrom) auch zu 
speziellen neurologischen oder neuropsychologi- 
schen Ausfällen führen. 

Dies alles weist darauf hin, dass „stationäre Stö- 
rung“ und „sich veränderndes klinisches Bild“ kei- 
nen Widerspruch darstellen muss. Ob man dies 
(retrospektiv - sozusagen nach diagnostischer Zu- 
ordnung) als Pseudoprogredienz bezeichnen soll, 
sei dahingestellt. 


7.2 Erläuterungen 


Andererseits kann eine progrediente Krankheit 
als solche kaum zu erkennen sein, wenn die Dyna- 
mik sehr gering ist oder die ja trotzdem weiterlau- 
fenden Reifungsprozesse die Progredienz lange 
Zeit kaschieren. 

Die Bedeutung der Verlaufsbeobachtung wird 
damit unterstrichen; unter Umständen muss die 
Frage „progrediente oder stationäre Störung“ bei 
jeder Vorstellung neu aufgeworfen werden. 


7.2.4 Ätiopathogenetische 
Zuordnung 


Die dargestellten Überlegungen münden in eine 
Konkretisierung der diagnostischen Frage. Bei- 
spiel: Was könnte Ursache einer im 2. Lebensjahr 
auftretenden, (wahrscheinlich) progredienten En- 
zephalopathie mit Beteiligung des zerebellären 
(ataktische Störung) und des extrapyramidalmoto- 
rischen Systems (choreatische Symptome) sein? 
Und welche zielführende Diagnostik ist primär in 
die Wege zu leiten? (Die Antwort zu diesem Bei- 
spiel findet sich in den Kap. 11.1 und Kap. 11.3). 
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8 Somatische Störungen 


8.1 Dysmorphien, Anomalien, 
Dysplasien 


8.1.1 Worum es geht 


Der Normalfall in der entwicklungsneurologisch- 
neuropädiatrischen Sprechstunde ist die Vorstel- 
lung eines Kindes mit Entwicklungsproblemen 
oder neurologischen Auffälligkeiten - und nicht 
mit Dysmorphien. Ziel der Untersuchung ist dann 
immer auch die diagnostische Einordnung der 
Symptome. In diesem Zusammenhang ist die Su- 
che nach Anomalien und Fehlbildungen wichtig, 
da diese Ausdruck einer pränatalen Entwicklungs- 
störung sind und darauf hinweisen, dass auch die 
funktionellen Auffälligkeiten Folge einer pränata- 
len Störung sein könnten. 

Die Beziehungen zwischen Fehlbildungen einer- 
seits und Entwicklungsstörungen oder neurologi- 
schen Symptomen andererseits sind komplex. Im 
Einzelfall können die beiden Bereiche (Dysmor- 
phien/neuropädiatrisch-funktionelle Probleme) 
nichts miteinander zu tun haben. Je mehr Hinwei- 
se auf Anomalien/Fehlbildungen sich jedoch erge- 
ben, desto wahrscheinlicher wird der entspre- 
chende pathogenetische Zusammenhang. Die 
anamnestisch fehlende Evidenz einer anderen 
Ätiopathogenese und auch die Beurteilung, inwie- 
weit klinische Symptomatik und Dysmorphien zu- 
sammenpassen, helfen u.U. weiter. So liegt z.B. in 
der überwiegenden Mehrzahl der Fehlbildungs- 
Retardierungssyndrome eine muskuläre Hypoto- 
nie oder Normotonie vor; eine Spastik sollte Anlass 
geben, nochmals an eine neurometabolisch-dege- 


Tab. 8.1 Pränatale Hirnentwicklung und Läsionsfolgen. 


Reifungsschritt Zeitpunkt 

Schluss des Neuroporus anterior 23.-25. Tag 
Schluss des Neuroporus posterior 25.-29. Tag 
ventrale Formation; Balken 5.-8. Woche 


Segmentation bzw. Migration bzw. 
frühe Kortexformation 


4.-8. (14.) Woche 


Bildung der Kleinhirnwülste 6. Woche 
weitere Kleinhirnentwicklung, u.a. 7.-20. Woche 
zentrifugales Auswachsen der Neuro- 

blasten 

Migration; Kortexformation 10.-20. Woche 


8.1 Dysmorphien 


nerative Krankheit oder an Faktoren, die das pri- 
mär normal angelegte Gehirn schädigten, zu den- 
ken. Natürlich kann auch eine pränatale Störung 
eine besondere Vulnerabilität verursacht haben, 
die beispielsweise prädisponierend für eine peri- 
natale hypoxisch-ischämische Enzephalopathie 
mit nachfolgender (spastischer) zerebral-pareti- 
scher Symptomatik sein kann. Dies ist nicht nur 
von den Vitamin-B6-abhängigen Störungen be- 
kannt. 

Dysmorphien sind Störungen, die in der Zeit der 
Organogenese, also in den ersten 3 Schwanger- 
schaftsmonaten, entstehen. Speziell die Ausbil- 
dung des Organs „Gehirn“ erstreckt sich aber auch 
über den weiteren Schwangerschaftsablauf. Einige 
markante zerebrale Reifungsschritte und deren 
mögliche Fehlentwicklungen sind in » Tab. 8.1 zu- 
sammengefasst (s.a. auch Kap. 1). 

In ätiopathogenetischer Hinsicht bilden die Dys- 
morphien ein heterogenes Kollektiv. Folgende 
Klassifikation bietet sich an: 

+ Genetisch bedingt: 

o chromosomale Ursachen, 

o andersgeartete bekannte (molekular-)geneti- 

sche Ursachen, 

o bekannte Syndrome (deren genetische Trans- 
mission evident, der Gendefekt aber nicht kar- 
tiert ist). 

+ Exogene Störfaktoren: z.B. pränatale Infektio- 
nen, Medikamente, Alkohol. 

+ Multifaktorielle Verursachung: wahrscheinlich 
oder bisher keine weitere Zuordnung möglich. 


Fehlbildung 

Enzephalozele 

Myelozele 

A-(Hypo-)genesie des Corpus callosum 


Schizenzephalie 
zerebelläre Hypo- bis Aplasie 


zerebelläre Dysgenesien 


Lissenzephalie 
Pachygyrie 
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Abb. 8.1 Lebensfreude. 


Im pädiatrischen Sprachgebrauch werden mit 
„Dysmorphien“ häufig alle sichtbaren Organ(teil) 
auffälligkeiten bezeichnet. Die korrekte Termino- 
logie aber orientiert sich an der Pathogenese und 
ein entsprechender Versuch, die sichtbare Auffäl- 
ligkeit einzuordnen, sollte immer unternommen 
werden. 


8.1.2 Definitionen 


Dysmorphien, Fehlbildungen im 
engeren Sinne 


Anlagefehler, genetisch bedingte Störungen der 
Organbildung (z.B. Polydaktylie). 


Disruptionen 


Morphologische Defekte, die nach normaler Anla- 
ge eines Organs durch exogene Störungsfaktoren 
verursacht werden - also im Gegensatz zu den 
Dysmorphien nicht genetischen Ursprungs sind. 
Das Erscheinungsbild kann dem der Dysmorphien 
völlig entsprechen. Insofern dürfen beide pathoge- 


netische Entitäten primär, also vor der weiteren 
diagnostischen Einordnung, als Fehlbildungen be- 
zeichnet werden. 


Deformationen 


Mechanisch bedingte Verformungen oder Lagean- 
omalien von Körperteilen (z.B. Arthrogryposis bei 
Oligohydramnion). 


Dysplasien 


Gewebedefekte (also keine Organfehlbildungsstö- 
rungen), Störungen auf der zellulären Ebene, die 
eher mit zugrunde liegenden metabolischen Stö- 
rungen korrelieren (z.B. Pigmentnävi). 


Minor-Anomalien 


Abweichungen in einem morphologischen Kon- 
tinuum (z.B. mongoloide Lidachsen) (während der 
Begriff „Dysmorphie“ qualitative Besonderheiten 
bezeichnet). 


Syndrom 


Der Begriff wird nicht einheitlich verwendet: Im 
engeren Sinne wird damit das gemeinsame Auftre- 
ten von (zumindest z.T.) auch sichtbaren Anoma- 
lien/Fehlbildungen - bei einheitlicher Ursache - 
bezeichnet, ohne dass der Entstehungsmechanis- 
mus genau bekannt ist. Wenn die Ätiopathogenese 
aufgeklärt ist, wird z.B. das Hurler-Syndrom zur 
Mukopolysaccharidose Typ I. 


8.1.3 Klinische Konsequenzen 


In erster Annäherung (s.a. Kap. 7 und Kap. 12.1) 
gilt in der entwicklungsneurologisch-neuropädia- 
trischen Sprechstunde die Gleichung: 

Dysmorphiesyndrom =stationäre Enzephalo- 
pathie 

Eine solche diagnostische Feststellung hat zur 
Konsequenz, dass mit Rückschritten in der Ent- 
wicklung im Allgemeinen nicht zu rechnen ist. 
Entsprechend bedeutet die Einschätzung einer 
Entwicklungsstörung als Fehlbildungs-Retardie- 
rungssyndrom, dass primär nicht nach neurometa- 
bolischen Erkrankungen gefahndet werden muss, 
da sich diese im Allgemeinen nicht in Form von 
Fehlbildungen äußern. 
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Ausnahmen sind: 

das zu den peroxisomalen Störungen zählende 

Zellweger-Syndrom mit dysmorphen kranio- 

fazialen Zeichen, speziell im Augen- und Ohr- 

bereich, außerdem erheblicher muskulärer Hy- 
potonie, häufiger Hepatomegalie und z. T. Hypo- 
spadie, 

die infantile GM1-Gangliosidose mit Gedeihstö- 

rung, Hypotonie, z. T. kirschroter Makula und 

Hepatosplenomegalie und Fehlbildungen bzw. 

Anomalien im Gesichts-(Zungen-)bereich, 

+ das CDG-Syndrom, also das Carbohydrate-Defi- 
cient-Glycoprotein-Syndrom mit muskulärer Hy- 
potonie, Gedeihstörung, Leberstörungen und 
Ataxie bei zerebellärer Hypoplasie und kranio- 
fazialen Dysmorphiezeichen (beim klassischen 
Typ I) (s. Kap. 11.2), 

* Mukopolysaccharidosen und Mukolipidosen 
mit kraniofazialen und ossären Veränderungen, 

e das X-chromosomal vererbte Menkes-Syndrom 

mit charakteristischen Haarauffälligkeiten und 

kraniofazialen Dysmorphiezeichen (klinisch 
auch Blutungsneigung; Kupfer und Coeruloplas- 
min erniedrigt; Genlokus bei Xq12-13; aufgrund 
der Störung kupferhaltiger Enzyme neurodege- 
neratives, mitochondriales Bild; u. U. Kupfer- 

Histidinsubstitution), 

das Smith-Lemli-Opitz-Syndrom, das sich mit 

prä- und postnatalem Minderwuchs bzw. Dys- 

trophie, Mikrozephalie, kraniofazialen Auffällig- 
keiten (Ptose, breite Nasenspitze mit antevertier- 
ten Nasenlöchern, Retrogenie, tief sitzende Oh- 

ren), einer Syndaktylie der 2. und 3. Zehen (im 

Sinne einer distalen Y-Verbindung), Genitalver- 

änderungen (u.a. im Sinne eines intersexuellen 

Genitales im männlichen Geschlecht, einer Hy- 

pospadie) sowie einer oft erheblichen Entwick- 

lungsstörung und muskulären Hypotonie mani- 
festiert. Es handelt sich um einen autosomal-re- 
zessiv vererbten Stoffwechseldefekt (meist Mu- 
tationen im DHCR7-Gen); der Cholesterin-Wert 
ist niedrig, 7-Dehydrocholesterol dagegen er- 
höht, 

+ weitere Cholesterinbildungsstörungs-Syndro- 
me wie z.B. das CHILD-Syndrom = Congenital 
Hemidysplasie, Ichthyosiforme Erythrodermie 
und Limb-Defekte, X-gebunden. 


8.1 Dysmorphien 


Untersuchung weiterer Organ- 
systeme 


Da bereits in der frühen pränatalen Entwicklung 
etwas „schiefgelaufen“ sein muss - sei es anlage- 
mäßig oder durch einen läsionsauslösenden Faktor 
- lohnt es sich, weitere Organe bzw. funktionelle 
Systeme zu überprüfen, da diese durch die glei- 
chen Mechanismen, möglicherweise in der glei- 
chen Entwicklungsphase, ebenfalls geschädigt 
worden sein könnten. Diese weiteren Überprüfun- 
gen ergeben sich u.a. aus der Analyse folgender 
Zusammenhänge. 


Entwicklungsfelder 


Dieser Begriff weist auf einen embryonalen Ent- 
wicklungszusammenhang zwischen bestimmten 
Organen hin. Als Beispiele sollen genannt werden: 
zusammenhängende Mittelliniendefekte wie Bal- 
kenaplasie, Gaumenspalte und Hypotelorismus. In 
diesem Sinne müssen auch Gehirn, Herz, Uterus 
und äußere Genitalien in einem pränatalen Ent- 
wicklungszusammenhang gesehen (und auf Fehl- 
bildungszeichen hin untersucht) werden. 


Sequenz 


Eine Sequenz ist ein Muster von Fehlbildungen 
und weiteren Besonderheiten, die auf einen be- 
stimmten Faktor bezogen werden können. Beispiel 
„Potter-Sequenz“: Nierenagenesie (dadurch feh- 
lende Urinproduktion des Feten), daraus resultie- 
rendes Oligohydramnion (deswegen Einengung 
des Feten mit konsekutiver Fehlstellung von Hän- 
den und Füßen und Gesichtsdeformation), außer- 
dem eingeschränkte Thoraxausbreitungsmöglich- 
keiten und als Folge fehlender Fruchtwassereintritt 
(dies wiederum bedingt die Lungenhypoplasie). 


Zusammenhängende Organsysteme 


Fingernägel, Haut und Haare z.B. sind ektoderma- 
len Ursprungs. 


Sensible Entwicklungsperiode, 
vulnerable Phase 


Diese entspricht im Allgemeinen der speziellen Or- 
ganbildungszeit. Beispiel Rötelnembryopathie: In- 
fektion z.B. in der 5. SSW mit viraler Schädigung 
des sich bildenden Herzens, der Augen und Ohren 
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(Gregg-Syndrom mit Herzfehler, Augendefekten 
und Schwerhörigkeit). 

Die gemeinsame sensible Phase von äußerem 
Genitale und Gaumen dagegen liegt etwa 3 Wo- 
chen später. 

Weiteres Beispiel: Zytomegalievirusinfektion in 
der 12. Woche; als Folge Lissenzephalie aufgrund 
einer durch die Infektion ausgelösten Migrations- 
störung des Gehirns. 


Gezielte Suche nach Anomalien 


Nach Anomalien (und kleinen Fehlbildungen) 

muss gezielt gesucht werden. In diagnostischer 

Hinsicht hat sich die genaue Betrachtung von fol- 

genden Körperteilen als besonders ergiebig erwie- 

sen: 

e Schädel- und Gesichtsbereich: u. a. Schädelkon- 
figuration, Haare, Nase und Augen, Ohren (s. u.; 

» Abb. 8.2), Spaltenverdachtsmomente, 

e Hände und Füße (Hautleisten, Größe, Form und 
Ansatz von Händen, Füßen, Fingern und Zehen; 
Nägel; Hand- und Fußfurchen), 

e Haut und Wirbelsäulenbereich (u.a. Zeichen 
einer Phakomatose und Dysraphie). 


Helix 


Crus superior 
Crus inferior 


Die Bedeutung dieser Befunde ergibt sich, wie be- 
reits erwähnt, aus der Häufung (als relevant kön- 
nen mehr als 2 Anomalien bzw. kleine Fehlbildun- 
gen angesehen werden) und aus dem Vergleich 
mit Geschwistern und Eltern, um den Anteil fami- 
liärer Besonderheiten abschätzen zu können. 


8.1.4 Diagnostische Strategie - 
Syndromsuche 


Zur diagnostischen Einordnung von Dysmorphien 
und Anomalien wird das unten dargestellte Vor- 
gehen empfohlen. 
Diagnostische Einordnung von Dysmorphien 
und Anomalien: 
1. Anamnese und Untersuchung 
* Auflistung. 
2. Zusammenstellung der Befunde und Analyse 
+ welche Kombinationen, welche Angaben bzw. 
Befunde können charakteristisch und signifi- 
kant sein, 
« Analyse der möglichen Zusammenhänge. 
3. Diagnostische Zuordnung 
+ weitere diagnostische Maßnahmen, 
+ Syndrombücher, Datenbanken. 


Tragus 


Cymba | 


Anthelix 


Korpus 


-Concha 


Meatus acusticus 
externus 


Lobulus 


Cavum 


Abb. 8.2 Anatomie des Ohres. Der obere Ohransatzpunkt (nicht Ohrmuschelrand) befindet sich in Höhe des lateralen 
Augenwinkels. Oberer und unterer Ohransatzpunkt liegen auf einer Geraden, die im 15 ° von der Vertikalen abweicht. 
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4. Konsequenzen 
e diagnostisch, 
° therapeutisch, 
° genetisch. 


Erläuterungen 


Alle möglicherweise relevanten anamnestischen 
Angaben und Untersuchungsbefunde sollten - 
noch ohne Gewichtung und Interpretation - auf- 
gelistet werden (Nr. 1 oben). Eine fotografische 
Dokumentation ermöglicht auch die interdiszipli- 
näre Besprechung. 

Die Angaben und Befunde müssen nun weiter 
analysiert werden (Nr. 2 oben). Gehören beispiels- 
weise die großen Ohren bzw. der Großwuchs zu 
einem bestimmten Syndrom oder sind sie Aus- 
druck der biologischen Varianz oder einer familiä- 
ren Besonderheit? Es sollte eine Liste der Anoma- 
lien und Fehlbildungen aufgestellt werden. Welche 
Auffälligkeiten könnten diagnostisch weiterfüh- 
ren? Welche 1, 2 oder 3 Besonderheiten könnten 
charakteristisch sein, am ehesten eine Abgrenzung 
von anderen Syndromen ermöglichen? Rare Zei- 
chen sind die besten diagnostischen Schlüssel (un- 
ter der Voraussetzung, dass sie dazugehören). Zum 
Beispiel wird eine kleine mediane Oberlippenspal- 
te sehr selten, eine klassische Lippenspalte da- 
gegen häufig bei Dysmorphiesyndromen - aber 
auch isoliert - gefunden. Erstere ist also diagnos- 
tisch wertvoll, Letztere weniger. Oder: Der Zugang 
über die Hexadaktylie (rares Zeichen) könnte eher 
zum Ziel führen als der über die Ohrdysmorphien 
(häufiger Befund). 

Diagnostisch wegweisend sind eher die Anoma- 
lien oder Dysmorphien aus der früheren Entwick- 
lungsphase; so kann die Mikrognathie aufgrund 
der Zungenlage die Gaumenspalte hervorgerufen 
haben. Sie würde dann eher zum Kernkomplex der 
Fehlbildungsentität gehören als die Spalte. 

Überlegt werden sollte dann, ob die verschiede- 
nen Dysmorphien, Disruptionen, Deformationen, 
Anomalien oder weiteren Befundauffälligkeiten 
zusammenhängen könnten. Liegt ihr Ursprung 
beispielsweise in einem gemeinsamen Entwick- 
lungsfeld oder lässt sich eine Sequenz bilden? 
Handelt es sich um Einzelsystemdefekte, aus de- 
nen Probleme resultieren, oder um wirkliche Mal- 
formationssyndrome, bei denen mehrere Organe 
bzw. funktionelle Systeme primär betroffen sind? 

Nach dieser Sichtung und Analyse der gewonne- 
nen Daten und Parameter ist zu entscheiden, ob 


8.1 Dysmorphien 


eine weitere Diagnostik veranlasst werden soll 
(Nr. 3 oben). Könnte die Chance einer ätiopatho- 
genetischen Zuordnung erhöht werden, wenn z.B. 
noch eine Hörminderung, ein Herzfehler oder be- 
stimmte ossäre Veränderungen nachgewiesen 
(oder ausgeschlossen) würden? 

Die Konstellation der als leitend herausgestell- 
ten Befunde wird dann mit den beschriebenen 
Syndromen verglichen. Möglicherweise muss die 
Liste der als diagnostisch wahrscheinlich wegwei- 
send eingeschätzten Befunde bzw. deren Reihen- 
folge mehrfach abgeändert werden. Falls sich also 
z.B. kein „passendes“ Syndrom mit Gaumenspalte 
und Hörminderung finden lässt, könnte die Asso- 
ziation von Spalte und okulären Veränderungen 
(so diese ebenfalls vorliegen) auf die richtige Spur 
führen. Das Fehlen einiger charakteristischer Ano- 
malien bzw. Fehlbildungen spricht aufgrund der 
klinischen Variabilität der Dysmorphiesyndrome 
nicht unbedingt gegen ein bestimmtes Syndrom. 
Das Vorhandensein von seltenen Dysmorphien, die 
beim vermuteten Syndrom nicht beschrieben sind, 
ist dagegen mit dieser Verdachtsdiagnose weniger 
gut kompatibel. 

Die diagnostische Zuordnung impliziert meist 
weitere Konsequenzen (Nr. 4 oben). Teilweise sind 
bestimmte weitere Untersuchungen zu veranlas- 
sen, die dann andere Manifestationsaspekte auf- 
decken (z.B. Hörminderung oder Nierenbetei- 
ligung oder Diabetes mellitus). Eine genetische Be- 
ratung ist fast immer notwendig. Falls eine sichere 
Zuordnung nicht möglich ist, muss abgewartet 
werden. Zu warnen ist vor einer „Schein-Etikettie- 
rung“, die dazu führt, dass die diagnostische Unru- 
he einschläft. Entweder wird das gesamte Bild im 
Laufe der Zeit typischer oder es müssen in der Fol- 
gezeit weitere, neue diagnostische Wege beschrit- 
ten werden (z.B. Einsatz anderer, neuer Unter- 
suchungstechniken oder Zugang über Familien- 
befunde) (s. auch Diagnostik im Kap. 12.1). 


Beispiele 


Die geschilderten Zusammenhänge sollen in die- 
sem Abschnitt an einigen Beispielen erläutert und 
das Vorgehen bei Fehlbildungshinweisen, Anoma- 
lien oder Dysplasien dargestellt werden. 


Das Ohr 


Die Ohrentwicklung ist kompliziert: Ektodermale 
(Innenohr) und entodermale Anteile (epitheliale 
Auskleidungen) sowie Teile mesenchymaler Her- 
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kunft (knöchernes Labyrinth und Perilymphräu- 

me) müssen ineinandergreifen, wodurch die be- 

sondere Störbarkeit erklärt wird. Die Gehörknö- 
chelchen entwickeln sich aus den ersten beiden 

Kiemenbögen, die Ohrmuschel aus Wülsten in der 

Umgebung der 1. Kiemenspalte. Die Ohren wan- 

dern dann im Laufe der Entwicklung (zwischen 

der 7. und 30. Woche) von der tiefen Anlage im 

Halsbereich zur höher und lateral gelegenen Seite 

des Kopfes (also von medial-kaudal nach lateral- 

kranial). Dieser Prozess umfasst auch eine Rotation 
nach vorn. Das nicht adäquate Erreichen der End- 
position findet sich bei vielen genetisch oder exo- 
gen bedingten Fehlbildungssyndromen. Eine 
besondere Nähe besteht zum 1.-Kiemenbogen- 

Syndrom (z.B. fehlgebildete Ohrmuschel, präauri- 

kuläre Anhängsel, Wangenfehlbildung, Mandi- 

bularhypoplasie). In diesem Zusammenhang sind 
auch die Dysostosis mandibulofacialis und das Gol- 
denhar-Syndrom zu nennen. 

° Zum einen muss daher in einem lokalen/em- 
bryonalen Zusammenhang nachgeforscht wer- 
den. Bei sichtbaren Auffälligkeiten des äußeren 
Ohres ist besonders an eine Hörminderung bzw. 
Taubheit zu denken. Schon das Fehlen des Crus 
superior der Anthelix kann als Miniform der Mi- 
krotie mit einer Taubheit verbunden sein. 

° Zu achten ist zum anderen weiterhin auf die 

Größe, die Lage, die Stellung (abstehende Ohr- 

muschel) und den Ansatz der Ohren (bei Dys- 

morphien häufig schräg nach hinten inserierend) 
sowie auf weitere in » Abb. 8.2 erwähnte Anteile. 

Die horizontale Linie vom lateralen Augenwinkel 

sollte mindestens den oberen Ohransatz schnei- 

den. Die Position des Ohres kann außerdem 
durch eine horizontale Linie durch den unteren 

Augenrand eingeschätzt werden; der Meatus 

acusticus externus sollte etwa auf dieser Höhe 

bzw. knapp darunter liegen (» Abb. 8.2). 

Deformitäten: Bilaterale, große, dünne, plastisch 

wenig ausgebildete und flach anliegende Ohr- 

muscheln können durch eine Kompression auf- 
grund eines Oligohydramnions bedingt sein. Da- 
her muss in diesem Fall nach Nierenfehlbildun- 
gen gesucht werden. Eine deutliche Größen- 
asymmetrie (bei normaler Architektur) kann 
durch ungleichseitige intrauterine Druck-/Lage- 
verhältnisse verursacht werden. 

Einige Auffälligkeiten ermöglichen eine Ver- 

dachtsdiagnose: z.B. kleine Kerben, Furchen 

oder Fisteln im Ohrmuschel-(Tragus-)bereich als 


Hinweis auf ein Wiedemann-Beckwith-Syn- 
drom. 

+ Eine Chromosomenanalyse ist zu veranlassen 
(dysplastische Ohren u.a. bei Trisomie 8, 13, 18; 
wohl auch bei Mosaik-Konstellation). Auch eine 
unauffällige pränatale Diagnostik steht dieser 
Aussage nicht entgegen. Die Analyse sollte ggf. 
nach 5 Jahren wiederholt werden. 


Der Hypotelorismus 


Während der okuläre Hypertelorismus bei etli- 
chen Syndromen gefunden wird (also wenig spezi- 
fisch ist), ist der Hypotelorismus, also die vermin- 
derte interokuläre bzw. pupilläre Distanz, in der 
diagnostischen Zuordnung besser verwertbar. Er 
könnte auf eine Entwicklungsstörung des Frontal- 
lappens, des olfaktorischen Systems hinweisen; 
eine besonders ausgeprägte Störung des prächor- 
dalen Entwicklungsfeldes ist die Holoprosenze- 
phalie mit Zyklopie, monoventrikulärem Vorder- 
hirn und anderen Fehlbildungen. Weiterhin kann 
der Hypotelorismus Dysmorphiesyndromen (in 
Richtung eines Opitz-Trigonozephalie- oder eines 
Williams-Beuren-Syndroms) zugeordnet werden. 


Pigmentanomalien - Dysplasien - 
neurokutane Syndrome - Neuro- 
fibromatose 


Kutane Pigmentanomalien lenken unter entwick- 
lungsneurologisch-neuropädiatrischen Aspekten 
den Verdacht auf ein neurokutanes Syndrom, eine 
Phakomatose. Das gemeinsame Auftreten von Be- 
funden, die in einem pathogenetischen Zusam- 
menhang mit dem ektodermalen Keimblatt ste- 
hen, gilt als charakteristisch für die so zusammen- 
gefassten, meist autosomal-dominant vererbten 
Erkrankungen. Die Hautveränderungen und auch 
einige der z.B. kernspintomografisch darstellbaren 
zerebralen Signalabweichungen stellen Dysplasien 
dar, also Gewebedefekte, Störungen auf der zellu- 
lären Ebene, die mit einem erhöhten Malignomri- 
siko einhergehen. 

Exemplarisch soll auf die Neurofibromatose 
von Recklinghausen näher eingegangen werden. 
Charakteristisch für den Typ I sind mehr als 6 min- 
destens 1,5cm im breitesten Durchmesser mes- 
sende Cafe-au-lait-Flecken. Aufgrund des erwähn- 
ten pathogenetischen Zusammenhangs müssen 
bei einem solchen Befund weitere Organsysteme 
untersucht werden. Eine Visusstörung oder ein 
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unilateraler Nystagmus legen ein bei der Neurofi- 
bromatose auch auftretendes Optikusgliom nahe. 
Kernspintomografisch können Migrationsanoma- 
lien, Hamartome, Gliome oder Neurofibrome im 
Gehirn oder auch im Rückenmark dargestellt wer- 
den. Klinisch fallen nicht selten eine Makrozepha- 
lie (s. Kap. 8.2), eine psychomotorische Retardie- 
rung und/oder ein Anfallsleiden auf. Die augen- 
ärztliche Untersuchung macht auch unter folgen- 
dem diagnostischen Aspekt Sinn: Irishamartome 
(Lisch-Knötchen) finden sich bei fast allen Kindern 
mit Neurofibromatose (zumindest ab dem Schul- 
alter). 

Es sollte hier beispielhaft verdeutlicht werden, 
dass bei Vorliegen von Dysplasien weitere Unter- 
suchungen gezielt erfolgen sollten und außerdem 
genetische Implikationen vorliegen können. (Wei- 
tere neurokutane Syndrome: s.a. Kap. 8.2 und Kap. 
10.2). 


8.1.5 Dokumentation - Unter- 
suchungen - weiteres Vorgehen 


1. Genaue Schwangerschaftsanamnese (u.a. 
Aborte, künstliche Befruchtung, Fruchtwasser- 
menge; Amniozentese, Choriozottenbiopsie); 
weitere Eigenanamnese. 

2. Schriftliche Dokumentation der Auffälligkeiten 
(am besten nach einem Formblatt), Foto, Video. 

3. Untersuchungen (je nach Konstellation): 

° Chromosomenanalyse (Heparinblut), 

+ pränatale Infektionsparameter, 

+ zerebrale Bildgebung (Kernspintomografie am 
aussagekräftigsten), 

° EEG, 

e augenärztliche und pädaudiologische Unter- 
suchung, 

e kardiologische und abdomensonografische 
Klärung (weitere Fehlbildungshinweise?), 

+ molekulargenetische Analysen (bei speziellem 
Verdacht, z.B. auf Prader-Willi- oder Fragiles- 
X-Syndrom (2-4 ml EDTA-Blut) (s. a. Kap. 
12.1), 

+ sgf. doch neurometabolische Analysen (Ami- 
nosäuren, organische Säuren, Cholesterin-/ 
Dehydrocholesterol-Werte, CDT-Werte bzw. 
besser isoelektrische Fokussierung; Kupfer, 
überlangkettige Fettsäuren, Iysosomale Enzy- 
me), 

+ Elektromyografie, Neurografie, weitere neuro- 
physiologische Untersuchungen, 

+ Röntgen-Untersuchungen. 


8.1 Dysmorphien 


4. Betreuung und Förderung: 
e Kontaktvermittlung zu Elterngruppen, 
* Informationen über sozialmedizinische Mög- 
lichkeiten, 
+ Behindertenstatus. 
5. Familiärer, genetischer Aspekt: 
e Aufzeichnen eines Stammbaums, erkennbarer 
Erbgang? Geschlechtswendigkeit? 
« Häufung von Fehl- oder Totgeburten? 
° Untersuchung (klinisch, bildgebend oder 
chromosomal) von Familienangehörigen, 
+ genetische Beratung. 


8.1.6 Zusammenfassung 


(S.a. Kap. 12.1.) 

+ Fehlbildungssymptome weisen auf eine geneti- 

sche oder exogen induzierte pränatale Störung 

hin. Damit liegt der Verdacht nahe, dass 

o auch die in der entwicklungsneurologischen 
Sprechstunde meist im Vordergrund stehende 
kognitive, sprachliche oder motorische Proble- 
matik ebenso früh angelegt oder verursacht 
wurde und dass 

o eine stationäre Enzephalopathie vorliegt, da 
die neurometabolisch-degenerativen Erkran- 
kungen im Allgemeinen nicht mit Fehlbildun- 
gen einhergehen (Ausnahmen s. u. a. Kap. 
12.2). 

Die Fehlbildungssymptome sollten weiter ana- 

lysiert werden: Liegen wirklich Dysmorphien 

vor, also genetisch bedingte Störungen der Or- 

ganbildung, oder handelt es sich eher um Defor- 

mationen, also intrauterin mechanisch ver- 

ursachte Verformungen? Lassen sich die Auffäl- 

ligkeiten in einem gemeinsamen embryonalen 

Entwicklungszusammenhang interpretieren 

oder sind sie z.B. im Sinne einer Sequenz auf ei- 

nen Grunddefekt zurückzuführen? 

Der ursächliche (pränatale) Zusammenhang gibt 

Anlass, nach weiteren nicht richtig angelegten 

Organen zu suchen (besonders häufig sind Herz 

und Nieren beeinträchtigt). 

Die bildgebenden Verfahren, speziell die Kern- 

spintomografie, können manchmal ein Korrelat 

der Entwicklungsstörung des Gehirns aufdecken 

(z.B. eine Migrationsanomalie). 

Die weitere, ätiologisch orientierte Diagnostik 

bezieht sich auf: 

o Chromosomenanalyse (ggf. gezielt in Richtung 
Mikrodeletionssyndrome (wie Williams- 
Beuren-Syndrom) oder ungezielt über eine 
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CGH-Array-Untersuchung), molekulargeneti- 
sche Analysen, 

o pränatale Infektionsparameter; Suche nach an- 
deren exogenen Schädigungsfaktoren (z.B. Al- 
kohol und Medikamente). 


Ist eine derartige Zuordnung nicht möglich, sollte 
eine (deskriptive) syndromatologische Einordnung 
versucht werden. Die Konstellation der auffälligen, 
besonders der raren Befunde ermöglicht unter Zu- 
hilfenahme entsprechender Bücher und Datenban- 
ken nicht selten eine solche Bestimmung. 
e Diagnostische, therapeutische und genetische 
Konsequenzen ergeben sich aus der richtigen Di- 
agnosestellung. 


8.2 Makro- und Mikrozephalie 
8.2.1 Makrozephalie 
Definitionen 


Makrozephalie ist definiert als ein Kopfumfang 
oberhalb der 97. Perzentile. Gestationsalter, Ge- 
schlecht und ethnische Zugehörigkeit sind zu be- 
rücksichtigen. Der Kopfumfang muss gemessen 
werden; die rein visuelle Einschätzung kann täu- 
schen. Sie hängt von der Kopfform, der Relation 
Hirn- zu Gesichtsschädel sowie der Relation Kopf- 
größe zum gesamten Körper ab. 

Der Begriff „relative Makrozephalie“ bezieht 
sich auf das letztgenannte Verhältnis (Kopfumfang 
zur Körperlänge). Ein großer Kopf auf einem gro- 
ßen Körper erscheint plausibel, während die glei- 
che Kopfgröße bei einem Normal- oder Minder- 
wüchsigen irritierend ist. Die Korrelation zwischen 
Kopfgröße und den anderen somatischen Parame- 
tern ist aber nicht hoch (weniger hoch als mit den 
Kopfumfangswerten der Eltern). Insofern darf eine 
Makrozephalie auch bei einem großen Menschen 
nicht ohne weitere Reflexionen akzeptiert werden 
(s. Kap. 8.2). 

Auch die makrozephale Entwicklung, d.h. das 
allmähliche Überschreiten des bisher eingenom- 
menen Perzentilenbereichs um mehr als etwa 30- 
40% (noch unterhalb der 97. Perzentile), muss di- 
agnostisch geklärt werden, wenn sich eine Ursache 
aus der Vorgeschichte und den klinischen Befun- 
den nicht unmittelbar ergibt. 

Die Makrozephalie stellt im Gegensatz zur Mi- 
krozephalie ein rares und damit ein diagnostisch 
wichtiges Zeichen dar. 


Diagnostische Strategie 


1. Messung des Kopfumfanges, 

2. Eintragung in die Perzentilenkurve, 

3. Messung des Kopfumfanges bei Eltern und Ge- 
schwistern, Perzentileneintrag, 

4. Anamneseerhebung, klinische Untersuchung. 


Zur Messung des Kopfumfanges wird das Maß- 
band vom supraorbitalen Stirnbereich über das 
Okziput geführt und dann mehrfach etwas ver- 
schoben, um den maximalen frontookzipitalen 
Umfang registrieren zu können. In manchen Fällen 
ist es sinnvoll, zusätzlich den Abstand zwischen 
beiden Ohren (über dem Scheitel) zu notieren, um 
Veränderungen in dieser Achse besser erfassen zu 
können. Der Kopfumfangswert wird dann in die 
entsprechende Perzentilenkurve eingetragen. Frü- 
her vorgenommene Messungen werden ebenfalls 
eingetragen, u.U. mit einer anderen Farbe, um zu 
verdeutlichen, dass die Werte von Anderen und 
mit anderen Maßbändern erhoben wurden. Diese 
Kopfumfangskurve zeigt die Kinetik des Kopf- 
wachstums, das im Allgemeinen das Gehirnwachs- 
tum reflektiert. Der genetisch fixierte Perzentilen- 
bereich wird nach unserer Erfahrung meist bis 
etwa zum 4. oder 6. Monat erreicht. Auch die ma- 
krozephale Entwicklung, beispielsweise die Verän- 
derung von der 25. zur 75. Perzentile, wird in die- 
ser Kopfumfangskurve deutlich. 

Bei Frühgeborenen wächst der Kopfumfang um 
etwa l1cm pro Woche, bei Neugeborenen um 
knapp die Hälfte. Dies unterstreicht die Notwen- 
digkeit, eine dem Gestationsalter angepasste Per- 
zentilenkurve zu benutzen. Wenn es Frühgebore- 
nen schlecht geht, ist auch das Kopfwachstum in 
dieser Zeit meist reduziert (z.B. auf weniger als 
die Hälfte des Normalwertes). Anschließend ist 
mit einem Aufholwachstum zu rechnen. Unter Be- 
achtung der Vorgeschichte und der klinischen Be- 
funde muss dies von einem beginnenden Hydroze- 
phalus abgegrenzt werden. 

Auch nach schweren Erkrankungen und nach 
Behandlung von Ernährungsproblemen im späte- 
ren Lebensalter (z.B. bei Vitamin-B12-Mangel als 
Folge streng vegetarischer Ernährung im Säug- 
lingsalter) oder auch nach Änderung der sozialen 
Gegebenheiten (beim psychosozialen Minder- 
wuchs) wird ein Aufholwachstum des Gehirns be- 
obachtet. 
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CGH-Array-Untersuchung), molekulargeneti- 
sche Analysen, 

o pränatale Infektionsparameter; Suche nach an- 
deren exogenen Schädigungsfaktoren (z.B. Al- 
kohol und Medikamente). 


Ist eine derartige Zuordnung nicht möglich, sollte 
eine (deskriptive) syndromatologische Einordnung 
versucht werden. Die Konstellation der auffälligen, 
besonders der raren Befunde ermöglicht unter Zu- 
hilfenahme entsprechender Bücher und Datenban- 
ken nicht selten eine solche Bestimmung. 
e Diagnostische, therapeutische und genetische 
Konsequenzen ergeben sich aus der richtigen Di- 
agnosestellung. 


8.2 Makro- und Mikrozephalie 
8.2.1 Makrozephalie 
Definitionen 


Makrozephalie ist definiert als ein Kopfumfang 
oberhalb der 97. Perzentile. Gestationsalter, Ge- 
schlecht und ethnische Zugehörigkeit sind zu be- 
rücksichtigen. Der Kopfumfang muss gemessen 
werden; die rein visuelle Einschätzung kann täu- 
schen. Sie hängt von der Kopfform, der Relation 
Hirn- zu Gesichtsschädel sowie der Relation Kopf- 
größe zum gesamten Körper ab. 

Der Begriff „relative Makrozephalie“ bezieht 
sich auf das letztgenannte Verhältnis (Kopfumfang 
zur Körperlänge). Ein großer Kopf auf einem gro- 
ßen Körper erscheint plausibel, während die glei- 
che Kopfgröße bei einem Normal- oder Minder- 
wüchsigen irritierend ist. Die Korrelation zwischen 
Kopfgröße und den anderen somatischen Parame- 
tern ist aber nicht hoch (weniger hoch als mit den 
Kopfumfangswerten der Eltern). Insofern darf eine 
Makrozephalie auch bei einem großen Menschen 
nicht ohne weitere Reflexionen akzeptiert werden 
(s. Kap. 8.2). 

Auch die makrozephale Entwicklung, d.h. das 
allmähliche Überschreiten des bisher eingenom- 
menen Perzentilenbereichs um mehr als etwa 30- 
40% (noch unterhalb der 97. Perzentile), muss di- 
agnostisch geklärt werden, wenn sich eine Ursache 
aus der Vorgeschichte und den klinischen Befun- 
den nicht unmittelbar ergibt. 

Die Makrozephalie stellt im Gegensatz zur Mi- 
krozephalie ein rares und damit ein diagnostisch 
wichtiges Zeichen dar. 


Diagnostische Strategie 


1. Messung des Kopfumfanges, 

2. Eintragung in die Perzentilenkurve, 

3. Messung des Kopfumfanges bei Eltern und Ge- 
schwistern, Perzentileneintrag, 

4. Anamneseerhebung, klinische Untersuchung. 


Zur Messung des Kopfumfanges wird das Maß- 
band vom supraorbitalen Stirnbereich über das 
Okziput geführt und dann mehrfach etwas ver- 
schoben, um den maximalen frontookzipitalen 
Umfang registrieren zu können. In manchen Fällen 
ist es sinnvoll, zusätzlich den Abstand zwischen 
beiden Ohren (über dem Scheitel) zu notieren, um 
Veränderungen in dieser Achse besser erfassen zu 
können. Der Kopfumfangswert wird dann in die 
entsprechende Perzentilenkurve eingetragen. Frü- 
her vorgenommene Messungen werden ebenfalls 
eingetragen, u.U. mit einer anderen Farbe, um zu 
verdeutlichen, dass die Werte von Anderen und 
mit anderen Maßbändern erhoben wurden. Diese 
Kopfumfangskurve zeigt die Kinetik des Kopf- 
wachstums, das im Allgemeinen das Gehirnwachs- 
tum reflektiert. Der genetisch fixierte Perzentilen- 
bereich wird nach unserer Erfahrung meist bis 
etwa zum 4. oder 6. Monat erreicht. Auch die ma- 
krozephale Entwicklung, beispielsweise die Verän- 
derung von der 25. zur 75. Perzentile, wird in die- 
ser Kopfumfangskurve deutlich. 

Bei Frühgeborenen wächst der Kopfumfang um 
etwa l1cm pro Woche, bei Neugeborenen um 
knapp die Hälfte. Dies unterstreicht die Notwen- 
digkeit, eine dem Gestationsalter angepasste Per- 
zentilenkurve zu benutzen. Wenn es Frühgebore- 
nen schlecht geht, ist auch das Kopfwachstum in 
dieser Zeit meist reduziert (z.B. auf weniger als 
die Hälfte des Normalwertes). Anschließend ist 
mit einem Aufholwachstum zu rechnen. Unter Be- 
achtung der Vorgeschichte und der klinischen Be- 
funde muss dies von einem beginnenden Hydroze- 
phalus abgegrenzt werden. 

Auch nach schweren Erkrankungen und nach 
Behandlung von Ernährungsproblemen im späte- 
ren Lebensalter (z.B. bei Vitamin-B12-Mangel als 
Folge streng vegetarischer Ernährung im Säug- 
lingsalter) oder auch nach Änderung der sozialen 
Gegebenheiten (beim psychosozialen Minder- 
wuchs) wird ein Aufholwachstum des Gehirns be- 
obachtet. 
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a Harmlose, familiäre Makrozephalie. 


Abb. 8.3 Makrozephalie. 
b Raumforderung. 
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Somatische Störungen 


Die » Abb. 8.5a und » Abb. 8.5b stellen die Kopf- 
wachstumskinetik eines Kindes mit einer (harmlo- 
sen) familiären Makrozephalie (a) und eines Kin- 
des mit einer dysraphischen, raumfordernd wir- 
kenden Malformation gegenüber. Das Kind (b) 
wurde im Alter von knapp 2 Jahren mit der Diag- 
nose statomotorische Retardierung und muskuläre 
Hypotonie erstmalig vorgestellt. Neben einer mä- 
Big ausgeprägten ataktischen Störung fiel die Ma- 
krozephalie auf. Computertomografisch wurde ein 
Hydrozephalus aufgrund einer zystischen Raum- 
forderung im Übergangsbereich des 3. und 4. Ven- 
trikels nachgewiesen. 

Gegebenenfalls werden die Kopfumfangswerte 
der Eltern und der Geschwister erhoben und eben- 
falls in Perzentilenkurven fixiert. Falls ein Eltern- 
teil ebenfalls makrozephal ist, die klinisch-funktio- 
nellen Auffälligkeiten des Kindes aber nicht teilt, 
spricht dies für eine familiäre Makrozephalie; hier 
hat die Übergröße des Kopfes wahrscheinlich 
nichts mit der relevanten Grundstörung zu tun. 

Eine genaue Anamneseerhebung und klinische 
Untersuchung schließen sich an (s. u.). 

Den Ausgangspunkt für alle diagnostischen 
Entscheidungsprozesse bei Makrozephalie bilden 
also die folgenden 3 Variablen: 
oe Wachstumskinetik des Kopfes, 

e Kopfumfangswerte der Familienangehörigen, 
e klinische Befunde des Kindes. 


Konstellation 1 


e Das Kopfwachstum verläuft in etwa perzentilen- 
konform oberhalb der 97. Perzentile (und kein 
extremer Abstand dazu). 

° Auch ein Elternteil ist makrozephal (und ge- 
sund). 

+ Somatisch, neurologisch und in Bezug auf den 
Entwicklungsstand finden sich regelrechte Be- 
funde. 


Hier sind keine weiteren Maßnahmen außer Kont- 
rollmessungen notwendig. 


Konstellation 2 


Wenn einer der genannten Parameter dagegen 

auffällig ist, besteht Erklärungsbedarf, weitere Un- 

tersuchungen müssen durchgeführt werden. Bei- 

spiele: 

e Auch wenn die Eltern makrozephal sind, das 
Kind gesund und munter wirkt, kann sich hinter 


einer progredienten Makrozephalie ein Aufstau 
des Nervenwassers verbergen. 

° Auch wenn das Kopfwachstum perzentilenkon- 
form oberhalb der 97. Perzentile verläuft und die 
Befunde insgesamt unauffällig sind, beide Eltern 
aber einen normal großen Kopf haben, muss die- 
se Makrozephalie diagnostisch eingeordnet wer- 
den. Ein arretierter Hydrozephalus oder ein 
„Syndrom“ könnten ursächlich sein. 


Differenzialdiagnostischer Zugang 


Die weitere diagnostische Zuordnung fußt im We- 
sentlichen auf der genauen Beachtung der neben 
der Makrozephalie vorliegenden klinischen Befun- 
de und auf zerebraler Bildgebung (s. nächsten Ab- 
schnitt). 

1. Liegen Hinweise auf erhöhten Hirndruck vor? 

e gespannte, vorgewölbte Fontanelle, (weit) 
auseinanderstehende Nähte, Nahtsprengung; 
prominente Stirn, 

+ Vigilanzstörung, u.a. reduziertes Interesse; 
besondere Irritabilität, 

e Erbrechen, Kopfschmerzen, 

e Blickheberschwäche (Sonnenuntergangsphä- 
nomen, also Tiefstand der Bulbi, sodass die 
obere Sklera sichtbar wird), 

e Stauungspapille (eher bei Kindern nach dem 
1. Lebensjahr), 

e Hirnnervenausfälle, v.a. Abduzensschwäche, 

+ Pyramidenbahnzeichen, u.a. Steigerung der 
Muskeleigenreflexe, 

e Entwicklungsknick. 

2. Gibt es Anhaltspunkte für eine dysraphische 

Störung? (Meist in Kombination mit 1.) 

+ im lumbosakralen Bereich: besondere Pig- 
mentierung, Behaarung, Einziehung, Vorwöl- 
bung, 

Auffälligkeiten im kraniozervikalen Über- 
gangsbereich, z.B. kurzer Hals, 

+ kraniofaziale Hinweise für eine Mittellinien- 
symptomatik, z.B. ein Hypotelorismus (s. Kap. 
8.1 Dysmorphien), 

+ ungeklärte Parese, Hypotonie, Reflexabschwä- 
chung der unteren Extremität, Längen- oder 
Muskelumfangsdifferenzen; Fehlstellungen 
der Beine und Füße; außerdem Miktionsstö- 
rungen, schlaffer, klaffender Anus, fehlender 
Analreflex. 
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Merke m? 
e Arnold-Chiari-Fehlbildungen, 


° Dandy-Walker-Malformation (tritt isoliert, 
aber auch in Krankheitsbildern wie dem ze- 
rebrookulomuskulären Syndrom (COMS) 
auf), 

e Corpus-callosum-Agenesien, z. T. in Verbin- 
dung mit Mittellinienzysten und weiteren 
dysraphischen Aufbaustörungen, Symptom 
verschiedener Syndrome. 


3. Könnte ein neurokutanes Syndrom, eine Pha- 
komatose vorliegen? (S.a. Kap. 8.1.4) 
e Hautpigmentabweichungen (z.B. Cafe-au-lait- 
Flecken, Depigmentierungen), 
* besondere Hämangiome, 
+ Hypertrophie einer Körperseite oder einer Ex- 
Merke 


tremität, 
+ entsprechende Familienbefunde. 
e Morbus v. Recklinghausen, 
e tuberöse Hirnsklerose (mit Riesenzellastro- 
zytomen), 
e Hypomelanosis Ito (Hirnfehlbildung im Vor- 
dergrund), 
e Proteus-Syndrom, 
e Syndrom der enzephalokraniokutanen Li- 
pomatose, 
e lineares Nävus-Sebaceus-Syndrom (Schim- 
melpenning-Feuerstein-Mims-Syndrom), 
e Riley-Smith-Syndrom (Ruvalcaba-Myhre- 
Smith-Syndrom), 
+ Klippel-Trenaunay-Syndrom. 


4. Liegen Hinweise auf ein neurometabolisch-de- 
generatives Leiden vor? 

e Entwicklungsstillstand, Rückschritte, 

* neu auftretende neurologische Symptome oder 
somatische Befunde wie 
o extrapyramidalmotorische Bewegungsstörun- 

gen, 

o spastische Paresen, 
o zerebral-organische Krampfanfälle, 
o Organomegalie. 


8.2 Makro- und Mikrozephalie 


Mi! 


Merke 


e Morbus Alexander, 

e Morbus Canavan, 

« frühkindliche (spongiöse) Leukodystrophie 
mit diskrepant mildem klinischen Verlauf 
(= Infantile-onset Leukoencephalopathy with 
swelling and discrepantly mild clinical Course), 

° GM1- und GM2-Gangliosidose, 

° Glutarazidurie Typ |, 

° Methylmalonazidurie, 

e Biotinidase-Defekt, 

e Mukopolysaccharidose, 

° Galaktosämie. 


1. Primär extrazerebral bedingte Makrozephalie 
(z.T. kombiniert mit einem Hydrozephalus) bei 


e Schädelkalottenverdickung, 
e Dysostosen von Schädel und Skelett. 
Merke m! 
e Anämie, Thalassämie (bei verdickter Kalotte), 
e Achondroplasie, 
e Osteogenesis imperfecta, 
e Osteopetrosis, 


e Kleidokraniale Dysplasie, 
° Hyperphosphatasie. 


Weitere diagnostische Schritte 


Im Zentrum der weiteren Diagnostik (» Abb. 8.4) 
steht die Kernspin- oder Computertomografie bzw. 
bei den kleinen Kindern auch die Sonografie des 
Gehirns (wenn unter Beachtung der Vorgeschichte 
und der klinischen Situation schon Hinweise auf 
eine metabolische Störung vorliegen, ist die MRT 
die 1. Wahl). 


Ursachen: Pathogenesen allgemein 


Grundsätzlich kann ein zu großer Kopf bedingt 

sein durch 

e ungewöhnlich viel Wasser unter der Schädel- 
decke (Hydrozephalus), 

e ungewöhnlich viel Hirnmasse (Megalenzepha- 
lie), 
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mindestens eines der folgenden Kriterien ist nicht 

erfüllt: 

» perzentilenkonformes Wachstum 

« familiäre Komponente 

« anamnestisch und klinisch keine wegweisenden 
Besonderheiten 


Schädel 


Bildgebung von 
und Hirn 


eindeutig zu 

diagnostizierende Befunde: 

« Hydrozephalus 

« Raumforderung 

« subdurale Hygrome, 
Hämatome 


unspezifische 
Befunde 


je nach Klinik nur 
Kontrollen oder 
weitere Diagnostik 


Abb. 8.4 Makrozephalie: Diagnostisches Vorgehen. 


e Blut oder anderes, z.B. tumoröses Gewebe, das 
den intrakraniellen Raum zusätzlich ausfüllt 
oder 

e extrazerebrale Besonderheiten, wie z.B. eine 
verdickte Schädelkalotte. 


Hydrozephalus 


Die Relevanz der Bildgebung - und weiterhin auch 
der Computertomografie - ergibt sich auch aus 
der Tatsache, dass der Hydrozephalus neben den 
Normvarianten die häufigste Ursache der Makro- 
zephalie darstellt. Die Diagnose „Hydrozephalus“ 
ist jedoch nicht ausreichend, sondern sie ist das 
sichtbare Resultat ganz verschiedener Ätiopatho- 
genesen. 

Die primäre Klassifikation eines Hydrozephalus 
bezieht sich auf den Ort der Liquorzirkulationsstö- 
rung. Beim obstruktiven, nicht kommunizieren- 
den Hydrozephalus ist der Liquorfluss von den 
Ventrikeln (=inneren Hirnräumen) zum Subarach- 
noidalraum beeinträchtigt. Liquor staut sich also 


verdickte Kalotte: 

» kranioskelettale 
Dysplasie 

« hämatologische 
Erkrankung 


Megalenzephalie- 
hinweise 


« MRT (genauer) 

« metabolische 
Analysen 

* Phakomatosen- 
diagnostik 


in den inneren Liquorräumen an. Als Ursache kom- 
men sowohl kongenitale als auch erworbene Stö- 
rungen infrage. Zu Erstgenannten gehören die 2. T. 
X-chromosomal vererbten Aquäduktstenosen und 
die Liquorblockaden im Rahmen der weiteren dys- 
raphischen Syndrome wie den Arnold-Chiari-Mal- 
formationen. Die Möglichkeiten des genetischen 
Nachweises bestimmter Hydrozephalus-Formen 
nehmen zu. Oft - aber keineswegs immer - liegt 
eine Aquäduktstenose vor und die Verdachtsdiag- 
nose des X-chromosomal rezessiven Hydrozepha- 
lus kann gestellt werden. Zum Teil finden sich as- 
soziiert eine Flexions-Adduktions-Haltung der 
Daumen, eine geistige Entwicklungsstörung oder 
eine spastische Bewegungsstörung. Weitere zereb- 
rale Fehlbildungen z.B. im Sinne einer Corpus-cal- 
losum- oder Septum-pellucidum-Agenesie wur- 
den beschrieben. Ob eine Abgrenzung vom eben- 
falls geschlechtsgebunden-rezessiv vererbten MA- 
SA-Syndrom (Mental Retardation, Adducted 
Thumbs, Spastic Paraplegia, Aphasia) bzw. von For- 
men der X-chromosomal vererbten spastischen 
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Paraplegie überhaupt immer möglich ist, bleibt 
noch unklar. Für neuropädiatrisch Tätige ist es 
wichtig, ggf. früh auf einen genetischen Zusam- 
menhang hinzuweisen und - in Absprache mit 
einem Fachlabor - die entsprechende Diagnostik 
voranzutreiben. Zu den erworbenen Formen zählt 
beispielsweise der tumorbedingte Hydrozephalus. 

Beim kommunizierenden Hydrozephalus ist 
dagegen der Liquorfluss von den Ventrikeln zum 
Subarachnoidalraum nicht gestört, und das „Zuviel 
an Nervenwasser“ liegt am Missverhältnis zwi- 
schen Liquorproduktion und Resorptionskapazität 
im Bereich der äußeren Liquorräume einschließ- 
lich des Rückenmarks. Dies kann Folge einer Beein- 
trächtigung der Liquorresorption nach einer Me- 
ningitis oder nach einer Blutung sein. Auch eine Si- 
nusthrombose kann - möglicherweise aufgrund 
des erhöhten intrakraniellen Venendrucks - eine 
Liquorresorptionsstörung hervorrufen. Selten ist 
auch einmal eine vermehrte Liquorproduktion 
durch ein Plexuspapillom die Ursache eines Hy- 
drozephalus. 

Der dritte Hydrozephalus-Typ, der Hydrozepha- 
lus e vacuo, bei dem der Liquor nur den vom Ge- 
hirn nicht bzw. nicht mehr in Anspruch genom- 
menen Raum besetzt, spielt für die Makrozephalie 
naturgemäß keine Rolle. Nur bei der sog. Hydran- 
enzephalie, dem fast vollständigen Ersatz des 
Hirngewebes durch Liquor, wird manchmal bei be- 
gleitendem Hydrocephalus occlusus, z.B. bei einer 
Aquäduktstenose, eine Makrozephalie beobachtet. 

Die Zuordnung zu einem Hydrozephalus-Typ ge- 
lingt im Allgemeinen mit allen bildgebenden Me- 
thoden. 


Erweiterung der äußeren Liquorräume 


+ Familiär bzw. benigne? 
+ Subdurale Hygrome? 
+ Externer Hydrozephalus? 


Bei der hier zu besprechenden, im Kindesalter 
nicht seltenen Auffälligkeit handelt es sich um eine 
speziell frontotemporoparietal betonte Erweite- 
rung des Raumes zwischen Gehirn und Kalotte, die 
oft schwierige differenzialdiagnostische Fragen 
aufwirft. Schon ob es sich um eine Erweiterung 
des subduralen oder des subarachnoidalen Rau- 
mes handelt, ist oft schwer zu entscheiden, wenn 
dieser Raum liquorisodens ist. Lumbale Kontrast- 
injektionsstudien sprechen überwiegend für eine 
subdurale Erweiterung, da das Kontrastmittel im 


8.2 Makro- und Mikrozephalie 


entsprechenden Raum nicht nachweisbar ist, was 
bei einer subarachnoidalen Erweiterung zu erwar- 
ten wäre. Seit einigen Jahren kann nun mit der 
farbkodierten Doppler-Sonografie versucht wer- 
den, Gefäße in dem entsprechenden Raum dar- 
zustellen. Die Vaskularisation der Ergussflüssigkeit 
weist dann darauf hin, dass eine (prognostisch 
wahrscheinlich harmlose) Erweiterung des Sub- 
arachnoidalraums vorliegt. Außerdem lässt sich in 
diesem Fall oft die Grenzlinie zwischen Arachno- 
idea und Subduralraum darstellen. Diese Konstel- 
lation dürfte der benignen, oft familiären Makro- 
zephalie entsprechen. Die subdurale Ergusslokali- 
sation führt dagegen nicht zum Nachweis einer 
Vaskularisation (weitere Überlegungen sind dann 
in jedem Fall indiziert, u.a. in Richtung von trau- 
matisch induzierten Hygromen oder Hämatomen). 

Der obere Grenzwert für die Breite des kindli- 
chen frontalen Subarachnoidal- bzw. Subduralrau- 
mes liegt etwa bei 5-6 Millimetern. 

Weiter stellt sich die Frage, ob eine primäre Aus- 
weitung des Flüssigkeitsraumes vorliegt oder ob 
eher eine Wachstumsstörung des frontotempora- 
len Gehirns anzunehmen ist, wobei der Liquor 
dann nur den zerebral nicht beanspruchten Raum 
einnimmt. Kann letztgenannte Möglichkeit über- 
haupt zu einem erhöhten Druck und damit zur 
Makrozephalie führen? 

Im Allgemeinen wird die Makrozephalie mit der 
zusätzlichen subduralen Flüssigkeitsansammlung 
(Subduralerguss, subdurales Hygrom) bzw. mit 
einem externen kommunizierenden Hydrozepha- 
lus (Erweiterung des Subarachnoidalraumes) in 
Verbindung zu bringen sein. Die Mikrozephalie 
bzw. mikrozephale Entwicklung ist dagegen eher 
mit einer E-vacuo-Symptomatik vereinbar. Die Be- 
achtung der Kopfumfangskurve gibt also einen 
ersten Hinweis auf eine adäquate diagnostische 
Einordnung. 

Wichtig ist daneben aber auch die Anamnese, 
um eine familiäre Komponente beurteilen zu kön- 
nen und um eine traumatische bzw. entzündliche 
Ursache nicht zu übersehen. Unter den familiären 
Makrozephalie-Formen verbergen sich teilweise 
entsprechende Liquorraumerweiterungen (auch 
als benigner externer Hydrozephalus bezeichnet). 
Die Makrozephalie wird dann meist zwischen dem 
3. und 6. Monat manifest, ist nicht sehr ausgeprägt, 
und ein weiteres Entfernen von den Perzentilen- 
grenzen wird im 2. Lebensjahr nicht mehr beob- 
achtet. Oft ist besonders die Stirn vorgewölbt; die 
neurologischen Befunde liegen im Allgemeinen im 
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Normbereich; nur manchmal findet sich eine mus- 
kuläre Hypotonie oder auch ein Sonnenunter- 
gangsphänomen. 

Von ganz besonderer Bedeutung ist es, die trau- 
matisch verursachten subduralen Hygrome als 
solche zu erkennen. Manchmal sind subdural 
(noch) hyperdense Anteile zu erkennen, die auf die 
hämorrhagische Genese hinweisen. Außerdem ist 
die Anordnung häufig nicht strikt frontotemporal 
betont. Eine Kindesmisshandlung, ein Schüttel- 
trauma, könnte vorliegen. Die gespannte Fontanel- 
le oder eine makrozephale Entwicklung in Kombi- 
nation mit zerebralen Krampfanfällen ist typisch 
für ein subdurales Hämatom bzw. Hygrom. Es 
wäre dann weiter nach Retinablutungen und knö- 
chernen Verletzungen zu fahnden. Die Hygrome 
entstehen aus subduralen Blutungen und können 
in ihrer Ausdehnung durch Wasseraufnahme, auf- 
grund des hohen osmotischen Drucks des Hy- 
grominhalts progredient sein, sodass u. U. ein neu- 
rochirurgischer Eingriff notwendig wird. 

Subdurale Hygrome werden auch nach einer 
Meningitis beobachtet. Sicherheitshalber wird 
man in unklaren Fällen schließlich auch eine syste- 
mische Gerinnungsstörung ausschließen. 

Gegebenenfalls muss punktiert werden; dabei 
sollte der Druck gemessen und die Eiweißkonzen- 
tration bestimmt werden (der Vergleich mit der 
Proteinkonzentration des lJumbalen Liquors kann 
pathogenetisch weiterhelfen; die Proteinkonzen- 
tration des subduralen Hygroms liegt im Allgemei- 
nen höher). 


Konkrete Ursachen 
Megalenzephalie 


“ 


Die Megalenzephalie ist definiert als ein „Zuviel 

an Hirnmasse, also eine zerebrale Hypertrophie. 

+ Die primäre Megalenzephalie stellt die gene- 
tisch bedingte Vermehrung des eigentlichen 
Hirngewebes dar, ohne Hinweis auf eine weitere 
Störung oder Erkrankung. Diese Form wird so- 
wohl ohne neurologische Symptome und mit re- 
gelrechter Entwicklung (dann z.T. familiär) als 
auch im Rahmen verschiedener Aufbaustörun- 
gen kombiniert mit klinischer Symptomatik be- 
obachtet. Histologisch werden zytoarchitekto- 
nische Abnormalitäten beschrieben, Migrations- 
und Gyrierungsstörungen oder auch eine damit 
zusammenhängende Hypoplasie des Corpus cal- 
losum. 


+ Die sekundäre Megalenzephalie weist auf eine 
Hirnaufbaustörung aufgrund eines neurokuta- 
nen Syndroms hin (stationäre Krankheit) oder 
stellt ein Speicherungsphänomen bei zugrunde 
liegendem metabolischen Leiden dar (progre- 
diente Erkrankung). 

Eine alternative Einteilung bezieht sich auf den 
pathogenetischen Aspekt. Unter metabolischen 
Megalenzephalien wird die Volumenzunahme 
als Ausdruck der Speicherung verschiedener 
Stoffwechselprodukte verstanden (z.B. beim M. 
Canavan und M. Alexander; s.u.). 

Die anatomische Megalenzephalie umfasst die 
genetisch (stationär) bedingte Massenzunahme, 
z.B. im Rahmen verschiedener Syndrome wie 
dem Sotos-Syndrom (s.u.) und den neurokuta- 
nen Störungen. 


Sotos-Syndrom, zerebraler 
Gigantismus 


(Eines der häufigsten Syndrome mit Makrozepha- 
lie.) 
+ Symptome: 

o schon bei Geburt große Kinder (Körperlänge 
meist zwischen der 75. und 90. Perzentile); 
auch der Kopfumfang liegt schon im oberen 
Bereich und wächst dann ebenso wie die Kör- 
perlänge aus der Perzentilenschar heraus; 
etwa ab dem 3.-5. Lebensjahr liegt dann die 
Wachstumskinetik wieder im normalen Be- 
reich, 

o meist große Hände und Füße; prominente 
Stirn, großer Hirnschädel, „Geheimratsecken“, 
hoher Gaumen, Hypertelorismus, 

o manchmal motorische Koordinationsstörun- 
gen und häufig kognitive Entwicklungsbeein- 
trächtigung. 

e CT: oft mäßige Erweiterung der inneren und 
äußeren Liquorräume. 
+ Genetik: überwiegend autosomal-dominant; 

Mutation (de novo) oder Deletion im NSD1-Gen 

auf 5qg35. 


Weaver-Syndrom 


+ Symptome: 
o konnatale Makrosomie, postnataler Riesen- 
wuchs und Makrozephalie, 
o erheblicher Hypertelorismus, tiefe und breite 
Nasenwurzel, tiefe und raue Stimme, 
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o zZ. T. psychomotorische Retardierung, Muskel- 
hypertonie, 
o eventuell weitere knöcherne Anomalien. 
+ Genetik: heterogen, überwiegend sporadische 
Fälle. 


Mikrodeletion-22q13-Syndrom 


+ Symptome: 
o neben der Makrozephalie auch Großwuchs, 
o muskuläre Hypotonie, Entwicklungsstörung, 
kaum Sprache, 
o Auffälligkeiten im Bereich des Gesichts, der 
Hände, Nägel. 


Greig-Syndrom 


+ Symptome: 
o Agenesie des Corpus callosum, 
o Makrozephalie, 
o Hypertelorismus, tiefe und breite Nasenwur- 
zel, tiefe und raue Stimme, 
o Z.T. psychomotorische Retardierung, Muskel- 
hypertonie, 
o Skelett: z.T. prä- und postaxiale Polydaktylie. 
+ Genetik: Mutationen im GLI3-Gen auf 7p13. 


Glutarazidurie Typ | 


+ Symptome: 

o Makrozephalie in der Mehrzahl der Fälle bei 
oder kurz nach der Geburt, 

o häufig Erstmanifestation als akute Enzephalo- 
pathie z.B. nach einer allgemeinen Erkran- 
kung, einem Infekt etwa um den 9. Lebens- 
monat, 

o Hypotonie und psychomotorische Entwick- 
lungsstörung oder auch extrapyramidalmoto- 
rische Störungen wie Dystonie und Chorea 
meist in der 2. Hälfte des 1. oder im 2. Lebens- 
jahr, 

o auch Blutungen, u.a. retinal. 

MRT/Sono/CT: frontal und temporal betonte Er- 

weiterung der Liquorräume, speziell im Bereich 

der Sylvischen Fissur; Hygrome und auch Blu- 
tungen; bei bereits sichtbarer Striatumnekrose: 
irreversible extrapyramidale Symptomatik. 

Pathogenese und Diagnose: 


8.2 Makro- und Mikrozephalie 


+ Differenzialdiagnose: bei Makrozephalie mit 


Blutungen — Kindesmisshandlung. 


« Behandlung: 


o Frühdiagnose/Therapie der asymptomatischen 
Kinder, 

o proteinreduzierte Diät mit Einschränkung des 
Lysin- und Tryptophan-Anteils bis mind. 6. Le- 
bensjahr; Riboflavin und L-Carnitingabe (ca. 
100 mg/kd/d - lebenslang; 

o u.U. antiepileptische und antispastische Medi- 
kation; rasche Behandlung von Infektionen, 
katabolen Zuständen, 

o ggf. Trihexyphenidyl; Botulinumtoxin. 

+ Genetik: autosomal-rezessive Vererbung (s. 
oben). 


Morbus Canavan 


+ Symptome: 

o psychomotorische Entwicklungsstörung, Rück- 
schritte schon im 1. Lebenshalbjahr, 

o Fütterungsprobleme, Kontaktstörung, musku- 
läre Hypotonie, dann Spastik, opisthotone Hal- 
tung, 

o Optikusatrophie, 

o Makrozephalie etwa ab dem 6. Lebensmonat, 
in der Folge zunehmend. 

+ Varianten: 

o congenitaler Typ mit Manifestation in den ers- 
ten Wochen, 

o juveniler Typ mit den ersten Symptomen im 
Alter von 3-5 Jahren. 

+ Verlauf: oft letal im 2. (3.) Lebensjahr; (bzw. je 
nach Variante). 

e MRT: 

o symmetrische Hypo-/Demyelinisierung mit 
zentripetaler Ausbreitung, 

o Globus pallidus und Thalamus meist, Putamen 
und Nucleus caudatus nicht betroffen, 

o Nachweis (magnetresonanzspektroskopisch) 
von Azetylaspartat fast pathognomonisch. 

+ Epidemiologie: häufig bei Ashkenazi-Juden. 

+ Pathogenese/Diagnose: Mangel des Enzyms As- 
partatcyclase; meistens abnorme Ausscheidung 
von N-Acetyl-Aspartat, Nachweis des Enzymde- 
fektes in Fibroblasten; Genetik s. u. 

+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang; unter- 


schiedliche Mutationen in einem Genbereich auf 
17p13 bei 70-90 %; dann auch pränatale Diagno- 
se gut möglich - sonst bei niedriger Aktivität der 
Aspartatcyclase in embryofetalen Zellen schwie- 


o Neugeborenen-Screening. 95% postiiv, 

o Störung im Stoffwechsel der organischen Säu- 
ren, Glutaryl-Coenzym-A-Dehydrogenase-De- 
fekt; Urinanalyse auf organische Säuren, 


BE ? TIg. 
o (Enzymdefektnachweis in Fibroblasten). & 
o Mutationsanalytik des GCDH-Gens. 
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Somatische Störungen 


Morbus Alexander 


+ Symptome (infantile Form): 
o Entwicklungsstillstand bzw. -Rückschritte in 
den ersten 2(-3) Jahren, 
o Makrozephalie aufgrund einer Megalenzepha- 
lie (und oft eines obstruktivem Hydrozephalus 
bei Rosenthal-Fasern im Aquädukt) zwischen 6 
und 18 Monaten, 
o Spastik, Anfälle, 
o auch spätere Manifestationen. 
e Verlauf: letal, oft in der 1. Dekade. 
° MRT: zunächst Hypo-, dann Demyelinisierung, 
im Gegensatz zum Morbus Canavan frontal be- 
tont. 
Diagnose: klinisches Bild, MRT, Hirnbiopsie mit 
charakteristischem Nachweis von Rosenthal-Fa- 
sern nur noch, wenn nach genetischer Analyse 
relevante Fragen bleiben. 
° Genetik: De-novo-Mutation in einem Glial-fi- 
brillary-acidic-Protein (GFAP); sporadisches Auf- 
treten beim klassischen, infantilen Typ. 


Megalenzephale Leukoenzephalo- 
pathie mit subkortikalen Zysten 


e Entwicklung und klinische Symptomatik: 

o Makrozephalie schon bei Geburt bzw. im 1. Le- 
bensjahr, 

o Entwicklung im 1. Lebensjahr nicht erheblich 
gestört, 

o Initialsymptom oft Probleme beim Gehen ler- 
nen, dann Ataxie (pyramidale Läsionszeichen 
nicht im Vordergrund), 

o allmähliche Verschlechterung; Gehunfähigkeit 
Ende des 1. Lebensjahrzehnts/im 2. Lebens- 
jahrzehnt, 

o kognitive Entwicklung - zumindest anfangs - 
nicht erheblich beeinträchtigt, 

o nicht selten milde Epilepsie. 

+ Diagnose (leitend): 

o Klinik (s.o.) und Verlauf, 

o +MRT: schon früh auffällig mit abnormem Sig- 
nalverhalten - „Schwellung“ der weißen Sub- 
stanz (verursacht die Makrozephalie); benigne 
Formen mit Besserung der MR-Befunde mög- 
lich (!), 

o subkortikale Zysten temporoanterior sowie 
häufig auch frontoparietal, 

o Balken, Basalganglien, Capsula interna (hintere 
Schenkel z.T. auffällig) und Pons ausgespart, 
Zerebellum wenig involviert, 

> kein definitiver biochemischer Parameter. 


e Genetik: autosomal-rezessiv; Mutation im 
MLC 1-Gen (22gtel) in einigen Fällen nachweis- 
bar. 

+ Therapieoptionen: keine. 
Diese Entität muss differenzialdiagnostisch von 
den folgenden Leukoenzephalopathien abge- 
grenzt werden, mit denen im Allgemeinen keine 
Makrozephalie (Megalenzephalie) einhergeht. 


Leukoenzephalopathie im Sinne 
der kindlichen Ataxie mit diffuser 
zerebraler Hypomyelinisation 


(= Myelinopathia centralis diffusa; vanishing white 
matter disease.) 
+ Entwicklung und klinische Symptomatik: 

o Entwicklung und neurologische Befunde in 
den ersten Lebensjahren kaum beeinträchtigt, 

o dann Gangunsicherheit, progrediente Ataxie, 
Dysmetrie, Tremor, Dysarthrie, 

o Optikusatrophie, progredient (insofern Nähe 
zum oder z.T. identisch mit dem Behr-Syn- 
drom), 

o meist leicht progredienter Verlauf, Verlust der 
Geh- und Sitzfähigkeit; Verschlechterung nach 
Infekt oder leichtem Trauma, 

o pyramidale Läsionszeichen, 

o 2. T. epileptische Anfälle, 

o kognitive Entwicklung auch im Verlauf nicht 
so erheblich gestört. 

+ Diagnose (leitend): 

o Klinik (s.o.) und Verlauf, 

° +NMR: schon früh auffällig mit abnormem 
Signalverhalten diffus im Bereich der weißen 
Substanz, dann meist wenig Änderung, 

o kein definitiver biochemischer Parameter. 

+ Genetik: Gendefekt, Mutationen in 3927 
(eIF2B =Epsilon Subunit of eukaryotic Inititation 
Factor2B) 

+ Therapieoptionen: keine 


RNASET 2-defiziente zystische 
Leukoenzephalopathie 


+ Klinik: 
o bei Geburt asymptomatisch, 
o Normo- oder Mikrozephalie, 
o im 1. Lebensjahr psychomotorische Retardie- 
TUng. 
+ Diagnose: 
° MRT: Multifokale T2-Signalanhebungen der 
weißen Substanz, bilaterale temporoanteriore 
Zysten, erweiterte Temporalhörner, 
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° CT: Intrazerebrale Verkalkungen möglich, 

° — von neonatal asymptomatischer, connataler 
CMV-Infektion phänotypisch kaum unter- 
scheidbar (dort Zysten aber meist okzipital pe- 
riventrikulär oder frontal, wirken oft „sep- 
tiert“)! 

e Genetik: autosomal-rezessiv, Mutation im RNA- 
SET 2-Gen (6926-27). - RNA-Metabolismus ist 
auch bei Aicardi-Goutieres-Syndrom (5. a. Kap. 
12.2) betroffen (auch Leukoenzephalopathie und 
temporoanteriore Zysten) und dieses imitiert 
ebenfalls eine pränatale Virusinfektion. Mutatio- 
nen in 3 Untereinheiten des RNASEH2-Gens (so- 
wie im TREX1-Gen). 


Neurokutane Syndrome 
(S.o. Kap. 8.1 und Kap. 8.2.1) 


Gefäßbedingte Veränderungen > 
Vena-Galeni-Aneurysma 


+ Symptome: 

o kardial: Herzinsuffizienz oft schon in der Neo- 
natalperiode, bei geringem Flussvolumen spä- 
ter, 

o Hydrozephalus in den ersten Jahren. 

+ Pathogenese: Die Dilatation der Vene verursacht 
durch Kompression im Aquäduktbereich den Hy- 
drozephalus, außerdem kann die Makrozephalie 
durch die Erhöhung des Blutvolumens mitver- 
ursacht werden. 

+ Diagnose: Kontrastmittel-CT, MRT, Angiografie. 


Extrazerebrale Besonderheiten — 
Achondroplasie 


+ Symptome: 

o dysproportionierter Minderwuchs, Verkürzung 
besonders der proximalen Extremitäten; spä- 
ter verstärkte lumbale Lordose, 

o im Neugeborenenalter Makrozephalie durch 
Megalenzephalie, später im Rahmen eines 
kommunizierenden Hydrozephalus, u. U. ver- 
ursacht durch eine beeinträchtigte Liquorre- 
sorption bei erhöhtem venösem Druck (ggf. 
Shuntung), 

o Atemstörungen, Hypotonie, langsame motori- 
sche Entwicklung, kognitive Kompetenz nicht 
wesentlich beeinträchtigt, 


8.2 Makro- und Mikrozephalie 


o speziell problematisch: zervikale medulläre 
Kompressionssymptome - Frage der chirurgi- 
schen Intevention. 

+ Diagnose: 

o Stammbaum, 

o typisches klinisches Bild, 

o Röntgenbefunde der Wirbelsäule und der Ex- 
tremitäten, 

o Genetik, dann auch pränatale Diagnostik mög- 
lich. 

e Genetik: autosomal-dominante Vererbung; etwa 

80% Spontanmutationen in FGFR3 auf 4p16.3. 


Zusammenfassung 


Der exakt gemessene Kopfumfang muss in die ent- 

sprechende Perzentilenkurve eingetragen werden. 

Ein zu großer Kopf hat oft familiär-genetische 

Gründe, was die Bedeutung der Kopfumfangsmes- 

sungen der Eltern unterstreicht. Daneben sind die 

verschiedenen Hydrozephalusformen die häufigste 

Ursache einer Makrozephalie bzw. makrozephalen 

Entwicklung. Prinzipiell kann eine intrakranielle 

Druckerhöhung die Kopfwachstumsgeschwindig- 

keit steigern. Es kann vorliegen: 

+ ein Zuviel an Liquor (= Hydrozephalus), 

+ ein Zuviel an Hirnmasse (= Megalenzephalie), 

+ ein Zuviel an anderem Gewebe wie Blut oder 
Tumor, 

+ ein Zuviel an Knochendicke. 


Jede Makrozephalie muss Anlass zu diagnostischen 

Überlegungen sein, es sei denn 

+ das Kopfwachstum verläuft perzentilenkonform, 

° es gibt Hinweise auf eine familiäre Makrozepha- 
lie, 

e die klinischen Befunde liegen im Normbereich. 


Wenn nur eines dieser Kriterien nicht erfüllt ist, 
besteht die Notwendigkeit zu weiterer Diagnostik. 

Im Zentrum der Diagnostik steht bei ungeklärter 
Makrozephalie die Bildgebung (Schädel-Compu- 
tertomografie/MRT); je nach deren Ergebnis ist 
unter Beachtung der gesamten klinischen Sympto- 
matik das weitere differenzialdiagnostische Vor- 
gehen zu planen. 

Die Makrozephalie ist ein relativ rares, also ein 
diagnostisch brauchbares Symptom; dies gilt so- 
wohl für das Spektrum der infrage kommenden 
Syndrome (die häufigsten sind das Sotos-Syndrom 
und die neurokutanen Syndrome) als auch für die 
neurometabolisch-degenerativen Leiden wie 
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Somatische Störungen 


GM2-Gangliosidose, Morbus Canavan und Morbus 
Alexander, weitere Leukoenzephalopathien, Mu- 
kopolysaccharidosen bzw. -lipidosen und Glutar- 
azidurie Typ I. Letztgenannte Diagnose steht in dif- 
ferenzialdiagnostischer Nähe zum ebenfalls zu be- 
achtenden Schütteltrauma mit konsekutiven Blu- 
tungen und Kopfumfangswachstum. 


8.2.2 Mikrozephalie 
Definitionen 


+ Die Mikrozephalie ist definiert als ein Kopf- 
umfang unterhalb der 3. Perzentile, bezogen auf 
die entsprechende Alters-, Geschlechts- und eth- 
nische Gruppe. Dies bedeutet, dass immerhin 2% 
der normalen Bevölkerung einen derart definier- 
ten zu kleinen (?) Kopf haben. In der klinischen 
Routine ist die Mikrozephalie ein wichtiges, ein 
sensitives, aber andererseits völlig unspezi- 
fisches Zeichen. In den meisten Fällen ist die Mi- 
krozephalie durch ein reduziertes, gestörtes 
Hirnwachstum bedingt - und dieses wiederum 
korreliert in etwa mit einer auch funktionell be- 
einträchtigten Entwicklung. Annäherungsweise 
kann gesagt werden: Je deutlicher die Mikroze- 
phalie, desto unwahrscheinlicher die Aufnahme 
in eine Regelschule. Insofern ist die Mikrozepha- 
lie ein wichtiges Zeichen. Die Gründe aber, die 
zu diesem gestörten Hirnwachstum führen kön- 
nen, sind so mannigfaltig wie die Themen der 
Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie. In- 
sofern ist sie ein völlig unspezifisches Zeichen. 
Selten handelt es sich nicht um eine primär 
zerebrale Ursache, sondern um einen vorzeitigen 
Schluss der Schädelnähte. 

Eine primäre Mikrozephalie ist definitions- 
gemäß Ausdruck einer Entwicklungsstörung des 
Gehirns in den ersten 7 Monaten und kann oft 
schon bei der Geburt erkannt werden. Sie ist 
aber nicht mit dem neonatal registrierten zu 
kleinen Kopf identisch, da die entsprechende 
(primäre) Entwicklungsstörung die Wachstums- 
geschwindigkeit des Gehirns auch erst postnatal 
beeinträchtigen kann. Die sekundäre Mikroze- 
phalie wird durch eine spätere Schädigung des 
in der Anlage gesunden Gehirns verursacht, z.B. 
durch eine perinatale Hypoxie oder Ischämie. 
Der Begriff mikrozephale Entwicklung soll hier 
das Absinken des Kopfumfangswertes um mehr 
als 30-40 Perzentilenpunkte bezeichnen, also 
z.B. die Veränderung vom Rang 75 auf die 25. 
Perzentile. Diese mikrozephale Entwicklung ist 


bezüglich ihrer diagnostischen Bedeutung der ei- 
gentlichen Mikrozephalie in vielerlei Hinsicht 
gleichzustellen. 


Diagnostische Strategie 


Das Vorgehen entspricht zunächst dem bei Makro- 
zephalie. 

Der exakt gemessene Kopfumfang wird in die 
entsprechende Perzentilenkurve eingetragen. Frü- 
her gemessene Werte werden ebenfalls dort no- 
tiert. Diese Kopfwachstumskurve zeigt die Kinetik 
des Hirnwachstums an und ist für die Planung der 
weiteren Diagnostik von großer Bedeutung. 

Wenn der Kopfumfang schon bei Geburt unter 
der 3. Perzentile lag und sich dann knapp darunter 
mit gleichbleibendem Perzentilenabstand ent- 
wickelt (» Abb. 8.5a), ist dies als ein gutes Zeichen 
zu werten. Die genetisch determinierte Wachs- 
tumsgeschwindigkeit liegt dann ja im Norm- 
bereich, es könnte sich z.B. um eine (familiäre) 
Normvariante handeln. 

Wenn der Kopf andererseits bei Geburt schon 
auffallend klein ist und dann noch weiter unter die 
3. Perzentile absinkt, kann z.B. eine pränatale In- 
fektion oder eine Chromosomenanomalie vorlie- 
gen. Ein Kopfumfang, der erst nach dem 1. Lebens- 
jahr die Perzentilenschar nach unten verlässt 
(» Abb. 8.5b), ist möglicherweise auf ein etwa mit 
dem Zeitpunkt des Kurvenknicks zusammenfal- 
lendes Schädigungsereignis zurückzuführen, 
könnte auch Symptom einer psychosozialen Depri- 
vation sein und wird schließlich auch bei einigen 
genetisch verankerten Syndromen gesehen (wie 
z.B. dem Rett- oder Angelman-Syndrom). 

Dementsprechend kann andererseits auch über 
das genaue Nachzeichnen der Kopfumfangskurve 
manchmal ein in einen bestimmten verdächtigten 
Zeitraum fallendes Ereignis als ursächlich für eine 
neurologische Störung ausgeschlossen werden. So 
ist eine bei Geburt manifeste Mikrozephalie natür- 
lich nicht ohne Weiteres mit perinatalen Kompli- 
kationen in Einklang zu bringen (und kann damit 
Geburtshelfer und/oder Perinatologen entlasten). 

Die Kopfumfangswerte der Eltern und ggf. auch 
der Geschwister werden notiert und eingetragen. 
Wenn einer der Eltern ebenfalls mikrozephal ist, 
die relevante klinisch-funktionelle Symptomatik 
aber nicht teilt, spricht dies für eine familiäre 
Komponente der Kopfgröße in dem Sinne, dass die 
Mikrozephalie wahrscheinlich nichts mit der ge- 
suchten Grundproblematik zu tun hat. 
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Abb. 8.5 Mikrozephalie. 


a Z.B. familiär. 


b Nach 1. Lebensjahr. 


205 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 


Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 


All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Somatische Störungen 


Da das infrage kommende ätiopathogenetische 
Spektrum so ungewöhnlich breit ist, müssen zur 
weiteren Einordnung alle anamnestischen Anga- 
ben und somatisch-neurologischen Befunde be- 
achtet werden. Entsprechend den auch für die Ma- 
krozephalie angegebenen Kriterien gilt: 

° nur eine nicht erhebliche, perzentilenkonform 
verlaufende Mikrozephalie, 

° mit familiärer Komponente, 

o bei im Wesentlichen regelrechtem Entwick- 
lungsstand und normalen klinischen Befunden 
ist nicht weiter klärungsbedürftig. 


Differenzialdiagnostischer Zugang 
und ätiopathogenetisches Spektrum 


Vererbte Mikrozephalieformen 


Es gibt sowohl autosomal-dominant als auch auto- 
somal-rezessiv vererbte Mikrozephalie-Formen 
mit unterschiedlich ausgeprägter Begleitsympto- 
matik (psychomotorische Retardierung, z.T. neu- 
rologische Symptome wie spastische Paresen). 


Schwangerschaftsanamnese 


Welche Schwangerschaftsbelastungen lassen sich 
eruieren? Insbesondere ist nach Infekten und Al- 
koholkonsum zu fragen oder zu fahnden. 


Dysmorphien 


Sie können einen Hinweis auf eine Chromosomen- 
anomalie liefern (z.B. meist leichte Mikrozephalie 
beim Down-Syndrom; deutlichere Mikrozephalie 
bei Deletion des kurzen Arms des Chromosoms 5, 
dem Cri-du-Chat-Syndrom). Eine weitere Syn- 
dromsuche ist ggf. zu veranlassen (s. Kap. 8.1). 


Relation des Kopfumfangs zu 
Körperlänge und Gewicht 


Eine Reduktion aller somatischen Parameter könn- 
te auf eine konstitutionelle oder endokrin bedingte 
Wachstumsstörung hinweisen. Im Rahmen von 
Mangelernährung und chronischen Erkrankungen 
ist die Mikrozephalie weniger ausgeprägt als die 
Störung des Längenwachstums und des Gewichts. 


Hinweise auf eine metabolische 
Erkrankung 


Sie können sich aus Verlauf und klinischen Befun- 
den ergeben (z.B. Mikrozephalie bei Phenylketon- 
urie, auch bei nicht adäquat behandelter mütterli- 
cher Phenylketonurie). 


Weitere peri- und postnatale 
Anamnese 


Gab es Besonderheiten perinatal oder später? 
Grundsätzlich kann jede erhebliche Hirnschädi- 
gung - gleich welcher Art - die Wachstumspotenz 
des reifenden Gehirns beeinträchtigen (u.a. Trau- 
ma, Meningoenzephalitis, hypoglykämischer 
Schock, schwere Dehydratation). 


Psychosoziales Umfeld 


Der psychosoziale Minderwuchs ist auch ein Min- 
derwuchs des Gehirns (s.a. Kap. 12.1). 


Diagnostik 


Die Frage, ob die Mikrozephalie schon bei Geburt 
auffiel oder ob und ggf. zu welchem Zeitpunkt spä- 
ter der Wachstumsknick deutlich wurde, ist ent- 
scheidend für die Planung der Diagnostik, da hier- 
durch das Gesamtkollektiv in 2 große Gruppen mit 
unterschiedlichem Ursachenspektrum eingeteilt 
wird (einerseits die Chromosomenanomalien und 
weiteren genetisch determinierten Ursachen, 
Hirnfehlbildungen und früh-intrauterinen Schädi- 
gungen, z.B. durch Infektionen oder Alkohol, und 
andererseits die perinatal und später erworbenen 
Schädigungen, aber auch Stoffwechselleiden und 
einige Syndrome wie z.B. das Rett-Syndrom). Die 
bildgebenden Verfahren sind hier nicht so zentral 
wie bei der Makrozephalie - gehören aber zu den 
3 wichtigen Zusatzuntersuchungen, die im Folgen- 
den erwähnt werden sollen. (Ansonsten muss je 
nach der individuellen Problematik gegebenenfalls 
das ganze Spektrum diagnostischer Möglichkeiten 
eingesetzt werden, wie es u.a. in Kap. 12.1 ange- 
deutet ist.) 

+ Bildgebende Verfahren (MRT, CT): 

o Hirnaufbaustörungen kommen mit der Kern- 
spintomografie gut zur Darstellung. Damit 
kann u.U. eine Aussage dazu gemacht werden, 
in welcher Phase die Hirnentwicklung gestört 
wurde; so kann der Nachweis einer Migrati- 
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onsstörung auf eine Irritation zwischen der 10. 
und 25. Gestationswoche hindeuten. 
Kernspintomografisch wurden in den letzten 
Jahren eine Reihe von Schädigungsmustern he- 
rausgestellt, die für eine hypoxisch-isch- 
ämische Läsion in einem bestimmten Gesta- 
tionsalter typisch sind. Entsprechend kann ein 
solcher Verdacht (z.B. der einer perinatal ver- 
ursachten Enzephalopathie) gestützt oder rela- 
tiviert werden. Das kernspintomografische 
Bild der periventrikulären Leukomalazie z.B. 
ist inzwischen mehrfach charakterisiert und 
wird überwiegend auf eine Ischämie - wahr- 
scheinlich im Rahmen einer systemischen Hy- 
potension - zwischen der 29. und 35. Gestati- 
onswoche zurückgeführt. 

o Mittels CT gut darstellbare intrakranielle Ver- 
kalkungen können auf eine pränatale Infektion 
oder ein neurokutanes Syndrom hinweisen. 

o Bei entsprechender Fragestellung müssen die 
Schädelnähte überprüft werden (neben der 
Nativröntgenaufnahme ist dies durch eine 
Computertomografie mit Knochenfensterein- 
stellung möglich). 

+ Augenärztliche Untersuchung: 

o Chorioretinitis wird nicht selten bei einer prä- 
natalen Infektion beobachtet. 

o Hinweise auf einen erhöhten Hirndruck (Stau- 
ungspapille), z.B. im Rahmen einer Kranio- 
synostose, sind zu beachten. 

o Retinitis pijgmentosa oder Optikusatrophie 
sind typisches Symptom einiger neurometabo- 
lischer Leiden und Syndrome (s.a. Kap. 10.1). 

e Chromosomenanalyse, Molekulargenetik: 

o ggf. gezielte Untersuchung in Richtung Mikro- 
deletionssyndrom oder ungezielt über eine 
CGH-Array-Untersuchung (CGH: Comparative 
genomic Hybridisation; molekulargenetische 
Analysen. 

o Die Bedeutung ergibt sich aus dem oben Ge- 
sagten. 

o Je nach Verdachtsdiagnose muss eine spezielle 
molekulargenetische Analyse angefordert wer- 
den (wie z.B. beim mit einer Mikrozephalie 
einhergehenden Angelman-Syndrom). 


o° 


Zusammenfassung 


Die Mikrozephalie reflektiert im Allgemeinen ein 
zu geringes Hirnwachstum, das in den meisten Fäl- 
len mit einer (kognitiven, sprachlichen und oft 
auch motorischen) Entwicklungsstörung einher- 


8.3 Körperlänge und Gewicht 


geht. Insofern ist sie ein sensitives Symptom, die 
Spezifität ist jedoch gering. Alle Arten einer gene- 
tischen Störung und die verschiedenen Schädi- 
gungsmodalitäten können sich in einer einge- 
schränkten Wachstumspotenz des Gehirns aus- 
drücken. 
Die Bedeutung der Mikrozephalie ist von folgen- 
den Kriterien abhängig von: 
+ der Kopfumfangsentwicklung (gleichbleibender 
oder zunehmender Perzentilenabstand), 
+ den familiären Kopfumfangswerten, 
+ den weiteren klinischen Befunden. 


Die differenzialdiagnostische Einordnung (einer 
nach einer genauen Anamnese nicht zuzuordnen- 
den Mikrozephalie) orientiert sich: 

+ am Manifestationszeitpunkt (ein schon bei Ge- 
burt zu kleiner Kopf beweist z.B. die pränatale 
zerebrale Entwicklungsstörung), 

+ an den vorherrschenden klinischen Befunden 
und Symptomen (z.B. Dysmorphien) und 

+ an dem Verlauf (stationäre Störung oder progre- 
diente Erkrankung). 


8.3 Körperlänge und Gewicht 
8.3.1 Großwuchs 
Worum es geht 


In der entwicklungsneurologisch-neuropädiatri- 
schen Sprechstunde wird das Symptom „Groß- 
wuchs“ im Allgemeinen nicht primärer Grund der 
Vorstellung sein. Eher ist folgende Situation ty- 
pisch: Das Kind kommt wegen einer motorischen, 
sprachlichen oder kognitiven Entwicklungsstörung 
oder aufgrund bestimmter neurologischer Auffäl- 
ligkeiten. Nach Anamneseerhebung schreiten Sie 
zur Messlatte und tragen den Längenwert in die 
entsprechende Perzentilenkurve ein. Sie stutzen, 
da der Wert oberhalb der 97. Perzentile liegt, was 
definitionsgemäß Großwuchs bedeutet. Sie mes- 
sen nach und bestätigen diese Einschätzung. 


Diagnostischer Zugang 


Die erste, im Vordergrund stehende Frage bezieht 
sich darauf, ob Sie mit dem Großwuchs ein Symp- 
tom der (neurologischen) Grundproblematik in 
Händen halten. Gehört der Großwuchs zur zu- 
grunde liegenden Störung, die auch z.B. die Ent- 
wicklungsauffälligkeit bedingt? Oder hat er damit 
nichts zu tun, ist z.B. familiär bedingt oder auf an- 
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8.3 Körperlänge und Gewicht 
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pisch: Das Kind kommt wegen einer motorischen, 
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Die erste, im Vordergrund stehende Frage bezieht 
sich darauf, ob Sie mit dem Großwuchs ein Symp- 
tom der (neurologischen) Grundproblematik in 
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Somatische Störungen 


dere Faktoren zurückzuführen? Also messen Sie 
als Nächstes die Größe der Eltern und der 
Geschwister. Wenn ein familiärer Großwuchs zu 
beobachten ist, kann dies bedeuten, dass auch bei 
anderen Familienmitgliedern die (beim Kind die 
neurologisch-funktionelle Problematik hervor- 
rufende) Erkrankung vorliegt (u.U. oligosympto- 
matisch). Häufiger aber wird die Übergröße auch 
zumindest eines Elternteils einen deutlichen Hin- 
weis darauf geben, dass der familiäre Großwuchs 
nichts mit der entwicklungsneurologisch-neuro- 
pädiatrischen Fragestellung zu tun hat. 

Falls der Verdacht, der Großwuchs sei ein diag- 
nostisch verwertbares Symptom, bestehen bleibt, 
sind folgende Schritte indiziert: Als Nächstes ist 
die Kinetik des Längenwachstums, die Wachs- 
tumsgeschwindigkeit zu beachten. Früher gemes- 
sene Werte sind in die Perzentilenkurve einzutra- 
gen. Ein primärer, konnataler Großwuchs weist auf 
andere Störungen hin als eine erst mit 5 Jahren 
deutlich werdende Übergröße. Beispielsweise sind 
Kinder mit einem Sotos-Syndrom schon bei Geburt 
groß, etwa im Bereich der 75. bis 90. Perzentile, 
werden übergroß im 1. Jahr und zeigen dann etwa 
ab dem 3.-5. Lebensjahr keine exzessive Wachs- 
tumsgeschwindigkeit mehr. Ein erhöhter Wachs- 
tumshormonspiegel bei einem Hypophysenade- 
nom dagegen lässt entsprechend dem Anstieg der 
hormonellen Aktivität z.B. im späten Kindesalter 
dann eine plötzliche Wachstumsbeschleunigung 
erkennen. Kopfschmerzen und Sehstörungen kön- 
nen assoziiert sein. 

Der dritte Aspekt bezieht sich auf die Einschät- 
zung und Charakterisierung des Großwuchses 
selbst. Ein dysproportioniertes Längenwachstum 
mit Übergröße besonders der Extremitäten könnte 
beispielsweise einen Hinweis auf eine Homozys- 
tinurie geben. 


Ursachen 


Da der Großwuchs - im Gegensatz zum Minder- 
wuchs - in der neuropädiatrischen Sprechstunde 
selten ist und insofern ein rares, diagnostisch 
wertvolles Symptom darstellen kann, sind die 
hauptsächlich infrage kommenden Diagnosen im 
Folgenden zusammengestellt. Es geht neben den 
familiären Formen im Wesentlichen um Chromo- 
somenanomalien und bestimmte Syndrome. (Ne- 
ben der Homozystinurie spielen metabolische Stö- 
rungen in diesem Kapitel keine Rolle. Nur erwähnt 


werden soll das makrosome Neugeborene einer 
diabetischen Mutter.) 


Syndrome mit häufig beobachtetem 
Großwuchs 


 Zerebraler Gigantismus = Sotos-Syndrom: oft 
mit kognitiver Entwicklungsstörung (s. Kap. 
8.2.1 Makrozephalie), 

Weaver-Syndrom (s. Kap. 8.2.1) 
Homozystinurie (s. u.), oft mit psychomotori- 
scher Retardierung und/oder neurologischen 
Auffälligkeiten. Differenzialdiagnostisch abzu- 
grenzen ist das 

Marfan-Syndrom: Dieses geht normalerweise 
nicht mit wesentlichen entwicklungsneurolo- 
gisch-neuropädiatrischen Symptomen einher; 
typisch sind dagegen Herz-, Lungen- und Gefäß- 
anomalien und Augenfehlbildungen (Linsenluxa- 
tion, Linsenschlottern). 

+ Wiedemann-Beckwith-Syndrom: meist keine 
kognitive Beeinträchtigung, keine neurologi- 
schen Ausfallserscheinungen; oft molekularge- 
netisch feststellbare Mutation (Duplikation oder 
Deletion) bei 11p15.5; möglicherweise 2. T. ba- 
lanciert bei Familienmitgliedern oder Vererbung 
über instabile Prämutation. 
Mikrodeletion-22q13-Syndrom: außer Groß- 
wuchs auch Makrozephalie, muskuläre Hypoto- 
nie, Entwicklungsstörung, kaum Sprache; Auffäl- 
ligkeiten im Bereich des Gesichts, der Hände. 
Fragiles-X-Syndrom: dieses relativ häufige Syn- 
drom soll auch hier erwähnt werden (s. Kap. 
12.1), da die Größe der jungen Patienten nicht 
selten im oberen Bereich liegt. 


Chromosomenanomalien 


+ Klinefelter-Syndrom (47, XXY), 
e 47, XYY-Syndrom, 
e 47, XXX-Syndrom. 


Homozystinurie 


+ Symptome: 

o Großwuchs (marfanähnlich), im Kindesalter 
deutlich werdend, 

o Arachnodaktylie, wenig Fettgewebe; dünnes, 
meist blondes Haar, Ekzemneigung, Hernien, 
Skelettauffälligkeiten, 

o oft Linsenluxation nach unten, Myopie, 

o vorzeitige Arteriosklerose, Thromboembolien, 
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o in etwa der Hälfte der Fälle kognitive Entwick- 
lungsstörung, Verhaltensauffälligkeiten; als 
Folge der Hirnthromboembolien auch neurolo- 
gische Ausfälle, Krampfanfälle. 

+ Diagnose: Homozystin im Urin und Blut erhöht. 
* Genetik: Gen auf dem langen Arm des Chromo- 
soms 21 (21q21); pränatale Diagnose möglich. 

+ Therapie: Etwa die Hälfte der Fälle spricht auf 
hoch dosierte Gabe von Vitamin B6 an; Typ A: 
zusätzlich Folsäuresubstitution; Typ B: me- 
thioninarme und L-Zystin-angereicherte Diät. 


Zusammenfassung 


Großwuchs ist in der entwicklungsneurologisch- 
neuropädiatrischen Sprechstunde eher selten. Die 
Elterngröße ist wichtig, um entscheiden zu kön- 
nen, ob die Körperlänge als ein Symptom der 
(funktionellen) Grundproblematik einzuschätzen 
ist oder nicht. 

Die Wachstumskinetik (ersichtlich aus dem Ver- 
lauf der Perzentilenkurve), sowie die Art des Groß- 
wuchses (proportioniert oder dysproportioniert) 
und schließlich die Relation zum Kopfumfang und 
Gewicht können helfen, weitere differenzialdiag- 
nostische Schritte sinnvoll zu planen. 

Alle Parameter werden dann unter Beachtung 
der klinischen Untersuchungsbefunde gewichtet; 
dabei geht es besonders um die Einschätzung, ob 
und ggf. welches Syndrom vorliegen könnte. Eine 
Chromosomenanalyse ist zu veranlassen, ggf. auch 
die molekulargenetische Analyse bei Verdacht auf 
ein Fragiles-X-Syndrom. (Zur weiteren Diagnostik: 
Knochenalter, Aminosäuren im Blut, bildgebende 
Verfahren, Zusammenarbeit mit der pädiatrischen 
Endokrinologie.) 


8.3.2 Minderwuchs 

Definition 

Der Minderwuchs ist definiert als eine Körperlän- 
ge unterhalb der 3. Perzentile. Alter, Geschlecht 
und ethnische Zugehörigkeit sind zu beachten. Die 
Größenmessung sollte an einer festinstallierten 
Messlatte und - falls es im Verlauf auf genaue 


Werte ankommt - auch zur gleichen Tageszeit 
durchgeführt werden. 


8.3 Körperlänge und Gewicht 


Diagnostischer Zugang 


Die Größe der Eltern muss gemessen werden. Die 
nach Bestimmung des Knochenalters des Kindes 
berechnete Zielgröße liegt dann normalerweise in 
diesem familiär vorgegebenen Bereich. Das 
Wachstum erfolgt in der Regel parallel zur ent- 
sprechenden Perzentilenkurve. 

Die Körperproportionen sind zu beachten; sie 
können u.U. bei der diagnostischen Zuordnung 
hilfreich sein (dysproportionierter Minderwuchs 
bei vielen skelettdysplastischen Syndromen, wie 
z.B. der Achondrodysplasie). 

Die Wachstumskinetik, die sich in der Wachs- 
tumsperzentilenkurve zeigt, ist diagnostisch rele- 
vant. (Handelt es sich um einen konnatalen 
Minderwuchs wie z.B. beim embryofetalen Alko- 
holsyndrom oder um eine erst später manifest 
werdende Wachstumsstörung, wie z.B. beim 
Prader-Willi-Syndrom?) 


Ursachen 


Das Symptom Minderwuchs ist für sich genom- 
men in der entwicklungsneurologisch-neuropäd- 
iatrischen Sprechstunde wenig aussagekräftig. Es 
sagt nicht viel mehr aus, als dass ein Großwuchs- 
Syndrom ausgeschlossen ist. Fast alle schweren 
exogenen zerebralen Schädigungen führen zu 
einer teilweise massiven Wachstumsbeeinträchti- 
gung (z.B. Residualsyndrome nach perinataler hy- 
poxämisch-ischämischer Schädigung oder nach 
prä- bzw. neonatalen Infektionen). Wahrscheinlich 
spielen verschiedene pathogenetische Faktoren 
eine Rolle, die meist nicht ausreichende Kalorien- 
zufuhr ebenso wie zerebral-endokrine und -neu- 
rogene Einflüsse. Auch bei verschiedenen Syndro- 
men sowie auf dem Boden einer chromosomalen 
Aberration ist die verminderte Körpergröße sehr 
häufig. Schließlich gilt dies auch für viele neuro- 
metabolisch-degenerative Erkrankungen, wie z.B. 
die meisten Leukodystrophien. 

Eine Reihe skelettdysplastischer Syndrome mit 
meist dysproportioniertem Minderwuchs und teil- 
weise assoziierten geistigen Entwicklungsstörun- 
gen sind schon prima vista als solche zu erkennen. 
Ansonsten muss die Gesamtheit der anamnesti- 
schen Angaben und der klinischen Befunde beach- 
tet werden, um diagnostisch weiterzukommen. 

Beispielhaft sollen weitere Dysmorphiezeichen 
erwähnt werden. Knöcherne Auffälligkeiten kön- 
nen diagnostisch wertvoll sein: 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


209 


210 


Somatische Störungen 


Breite Daumen und Großzehen und Achsen- 
abweichungen von Fingern und Zehen können 
neben einer typischen Fazies und der deutlichen 
psychomotorischen Entwicklungsstörung auf ein 
Rubinstein-Taybi-Syndrom hinweisen (s.a. Kap. 
12.1). 

Eine postaxiale Hexadaktylie spricht (neben Adi- 
positas, Retinitis pigmentosa und psychomotori- 
scher Entwicklungsstörung) für ein Laurence- 
Moon-Bardet-Biedl-Syndrom (Ss. u.). 

Das Cornelia-de-Lange-Syndrom ist durch kra- 
niofaziale Besonderheiten, kleine Hände und 
Füße, nach proximal versetzten Daumen, ver- 
kürzten 5. Fingern, z. T. auch einer weiteren 
Reduktion der ulnaren Arm-, Hand- und Finger- 
knochen gekennzeichnet. Die globale Entwick- 
lungsstörung ist im Allgemeinen deutlich. 


Syndrome 


Noonan-Syndrom (DD Turner- 
Syndrom) 


+ Symptome: 

o proportionierter Minderwuchs, meist in den 
ersten Jahren manifest werdend, 

o Hypertelorismus, antimongoloide Lidachsen, 
Epikanthus, Ptose, hoher Gaumen, Mikrogenie, 
tief ansetzende Ohren, tiefer hinterer Haar- 
ansatz, Flügelfell, knöcherne Thoraxform- 
abweichungen, 

o Lymphödeme, 

o Pulmonalstenose, gelegentlich weitere kardiale 
Auffälligkeiten, 

o mäßige psychomotorische Entwicklungsstö- 
rung, gelegentlich Schwerhörigkeit. 

+ Differenzialdiagnose: Turner-Syndrom, bei dem 
die kognitive Entwicklung nicht regelhaft beein- 
trächtigt ist und das durch den Chromosomen- 
befund (X0) abgrenzbar ist. 

+ Genetik: Heterogenie; Mutation u.a. im Noonan- 
Gen PTPN11 auf 12g; meist autosomal domi- 
nant; nicht selten de novo. 


Silver-Russel-Syndrom 


+ Symptome: 
o konnataler Minderwuchs und Dystrophie (auf- 
fallend grazile Kinder), postnatal anhaltend, 
o in Relation zur Körpergröße großer Schädel 
(wirkt hydrozephal), prominente Stirnhöcker, 
o kurzes Philtrum, schmales Lippenrot, Mikro- 
genie, 


o oft Klino(brachy)daktylie, weitere Skelettdys- 
plasien, oft kurze obere Extremitäten, 

o hohe Stimme, 

o teilweise retardierte statomotorische Entwick- 
lung, kognitive Entwicklung dagegen meist un- 
beeinträchtigt. 

° Genetik: Heterogenie; etwa % der Fälle: Imprin- 
tingdefekt in 11p15; knapp 10% der Fälle: UD7- 

Gen-Mutation, sporadisches Vorkommen. 


Seckel-Syndrom 


+ Symptome: 
o intrauteriner und postnatal anhaltender er- 
heblicher Minderwuchs (und Dystrophie), 
o stark ausgeprägte Mikrozephalie, 
o charakteristisches Aussehen (Vogel-Aspekt): 
gebogene Nase, große Augen, Mikrogenie, 
o Störung der geistigen Entwicklung. 
+ Genetik: autosomal-rezessive Vererbung; ATR- 
Gendefekt (14q21-22; 18p11.31-q11.2). 


Weitere Syndrome 


U.a.: 
+ Smith-Lemli-Opitz-Syndrom (s.a. Kap. 8.1), 
+ Smith-Magenis-Syndrom. 


8.3.3 Gewicht 


Unter den 3 routinemäßig zu erhebenden somati- 
schen Werten ist das Gewicht für den diagnostisch 
orientierten Neuropädiater am wenigsten interes- 
sant, wohl auch, da es am stärksten von den äuße- 
ren Lebensbedingungen abhängig ist. 


Adipositas 


Im oben angegebenen Zusammenhang kann die 
Kombination von Adipositas und Entwicklungsstö- 
rung im Einzelfall einen Hinweis auf eine primär 
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zeptanz wird dann über die Fehlernährung kom- 
pensiert. Die gleichen Faktoren können natürlich 
auch für die Entwicklungsproblematik relevant 
sein. 
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gewicht typisch ist. Die häufigsten sollen anschlie- 

ßend erwähnt werden. 

Folgende Fragen können u.U. weiterhelfen: 

+ Seit wann besteht die Adipositas? (Kinder mit 
Sotos-Syndrom sind z.B. schon bei Geburt groß 
und kräftig, während beim Prader-Willi-Syn- 
drom die auffällige Gewichtsentwicklung erst im 
2. Lebensjahr deutlich wird.) 

+ Liegt eine besondere Fettverteilung vor? 

+ Sind die Eltern (und Geschwister) auch überge- 
wichtig? 


Prader-Willi-Syndrom 


+ Symptome: 

o Adipositas meist ab dem 2. Lebensjahr, die Fi- 
xierung aufs Essen erreicht oft groteske Aus- 
maße; Minderwuchs, 

o als Neugeborene und Säuglinge oft erhebliche 
Muskelhypotonie, Hypokinesie, Trinkschwä- 
che, respiratorische Probleme; Tonusbesserung 
noch im 1. Lebensjahr, 

o deutliche kognitive Entwicklungsstörung, 

o Hypogenitalismus und Hypogonadismus, 

o kleine Füße und Hände, 

o breites Gesicht, offener Mund, dreieckige 
Oberlippe, Mikrogenie, Zahnschmelzdefekte. 

* Genetik: Gen auf dem Chromosom 15 (15q11- 
15q13), entsprechende molekulargenetische Di- 
agnostik; paternale Vererbung bzw. maternale 
Disomie 


Uniparentale Disomie 14 


+ Symptome: 
o Hyperphagie/Adipositas nicht so ausgeprägt 
wie Prader-Willi, 
o auch postpartale Hypotonie, 
o kognitive Entwicklungsstörung, 
o Pubertas praecox, 
o kleine Füße und Hände, 
o Mittelgesichtshypoplasie. 
* Genetik: s. Name. 


Laurence-Moon-Bardet-Biedl-Syndrom 


+ Symptome: 
o Adipositas, besonders ab dem 3. oder 4. Le- 
bensjahr; meist mäßiger Minderwuchs, 
o deutliche kognitive Entwicklungsstörung, gele- 
gentlich Schwerhörigkeit, 


8.5 Große Datenbanken 


o Hypogenitalismus (nicht deszendierte Hoden, 
Hypospadie, kaum sekundäre Geschlechts- 
merkmale), 

o Retinitis pigmentosa (Nachtblindheit), oft Op- 
tikusatrophie, Katarakt, weitere okuläre Ano- 
malien, 

° Anhängsel bzw. zusätzlicher Finger oder Zeh 
auf der ulnaren oder fibularen Seite (Poly- 
daktylie), 

o renale Fehlbildungen. 

° Genetik: autosomal-rezessive Vererbung; gene- 
tisch heterogen; u.a. Mutationen im MKKS-Gen 
auf 20p12. 


Untergewicht 


Untergewicht im Rahmen einer gravierenden, 
meist spastischen zerebralen Störung ist völlig un- 
spezifisch und beispielsweise bei fast allen schwe- 
ren Formen der spastischen tetraparetischen 
Zerebralparesen zu finden, im Allgemeinen kom- 
biniert mit Minderwuchs. Auch die Zahl der pro- 
gredienten und stationären Enzephalopathien mit 
Untergewicht grenzt ans Unendliche. 


8.4 Internetadressen 


e GeneCards: The Human Gene database, https:// 
www.genecards.org 

e GeneClinics: Medical Genetics Knowledge Base. 
University of Washington, Seattle, http://www. 
geneclinics.org 

° GeneReviews: http: /|www.genereviews.org 


8.5 Große Datenbanken 


e LDDB (London Medical Databases) Oxford Uni- 
versity Press (ist nicht kostenlos im Internet ab- 
rufbar wie OMIM): http://www.imdatabases. 
com 

* OMIM (Online Mendelian Inheritance in Man): 
https:/[www.ncbi.nlm.nih.gov/omim/ 

+ POSSUM (Pictures of standard syndromes and 
undiagnosed malformations): http://www.pos- 
sum.net.auKontakt zum Possum-Team (für Be- 
stellung oder Kauf): 

Murdoch Childrens Research Institute Royal Chil- 
dren's Hospital Flemington Road, 

Parkville Victoria, 

Australia 3 052, 

E-Mail: possum@mcri.edu.au, 

Tel. + 61(3)/83 416 229 Fax. + 61(3)/93 481 391 
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Somatische Störungen 


Klinische Informationen (über POSSUM-Daten; 
eigene Abbildungen beitragen): 

E-Mail: possum@mcri.edu.au. 

Informationen über die klinische Nutzung von 
POSSUM über: 

Prof. Agnes Bankier (Director of the Victorian 
Clinical Genetics Services; immediate past Pre- 
sident oft he Human Genetics Society of Austra- 
lasia), 

E-Mail: agnes.bankier@ghsv.org.au. 

Siehe auch: http: //www.genetichealthvic.net.au 
(Genetic Health Services Australia) 
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Funktionelle und transiente Störungen 


9 Funktionelle und transiente Störungen 


9.1 Kopfschmerzen 
9.1.1 Worum es geht 


Die wesentliche Frage in der kinderärztlichen 
Sprechstunde bei Vorstellung eines Kindes mit 
Kopfschmerzen lautet: Könnte diesem Symptom 
etwas Schlimmes zugrunde liegen? Ganz beson- 
ders die Angst vor einem Hirntumor beunruhigt 
viele Eltern. Insofern ist mit der richtigen diagnos- 
tischen Zuordnung das Problem für die Familie 
nicht selten schon entschärft. 

Zwei differenzialdiagnostische Aspekte sollen 
hier besonders hervorgehoben werden: 
e Handelt es sich um schon länger bekannte (chro- 
nisch rezidivierende oder etwa gleichbleibende) 
Beschwerden oder liegt eine akute bzw. sich 
(sub-)akut verschlimmernde Symptomatik vor? 
Im ersten Fall kann man sich zurücklehnen und 
nachdenken, im zweiten Fall muss man etwas 
tun. 
Das Gleiche gilt für die zweite wesentliche Frage: 
Bestehen ausschließlich Kopfschmerzen oder lie- 
gen weitere Symptome oder Befunde vor, wie 
eine Bewusstseinsstörung, Hirnnervenausfälle, 
sensomotorische Symptome, Anfälle, Fieber, Me- 
ningismus - oder eine Verhaltensänderung? 


Natürlich überschneiden sich diese Zugangsfor- 
men. Der akute, bisher nicht bekannte Kopf- 
schmerz und die sich verschlimmernde Sympto- 
matik gehen im Gegensatz zu den chronisch-epi- 
sodischen und chronisch gleichbleibenden Mani- 
festationen häufig mit Ausfällen einher. Ohne 
Frage ist dann weitere Diagnostik, u.a. zum 
Ausschluss einer zerebralen Raumforderung oder 
Entzündung, obligat. 

Am anderen Ende der Bedrohlichkeit und der 
damit zusammenhängenden diagnostischen Ab- 
klärungsbedürftigkeit stehen die chronischen (epi- 
sodischen) Kopfschmerztypen ohne weitere Auf- 
fälligkeiten (infrage kommen hier z.B. die Migräne 
und der Spannungskopfschmerz). Etwas schwieri- 
ger wird es im Zwischenbereich, wenn also bei- 
spielsweise zum episodischen Schmerz weitere 
Symptome (z.B. visuell-okulärer Art oder eine Be- 
wusstseinsstörung) hinzutreten. Auch dies kann 
Ausdruck einer Migräne sein, aber auch eine rezi- 
divierende Hirndruckerhöhung oder eine hyper- 
tensive Krise sind damit vereinbar. 


Wenn also die Art des Kopfschmerzes nicht 
schon länger bekannt ist und die allgemein-kör- 
perliche und neurologische Untersuchung nicht 
Normalbefunde erbringt, muss nach einer Ursache 
gesucht werden. Aber auch ein (bezüglich Art und 
Intensität) bekannter Schmerz bei regelrechten 
weiteren Untersuchungsbefunden sollte nach 
einer genauen Anamnese diagnostisch klar zuge- 
ordnet werden. Die Migräne z.B. entspricht kei- 
neswegs diesem gesamten Rest; sie ist keine Aus- 
schlussdiagnose, sondern durch positive Kriterien 
definiert. 


9.1.2 Klassifikation und 
Annäherung 


Eine wesentliche Frage für die Patienten bzw. Fa- 
milien lautet: Sind die Kopfschmerzen Anzeichen 
einer bedrohlichen Erkrankung oder nicht? Inso- 
fern geht es primär um die ursächliche Einord- 
nung, die auch Grundlage der Klassifikation der In- 
ternationalen Headache Society (IHS) ist (2. Ver- 
sion der IHS). Der erste wesentliche Zugang unter- 
scheidet zwischen primären und sekundären 

(=symptomatischen) Kopfschmerzen (» Abb. 9.1). 

Im Folgenden soll deutlich werden, dass diese Un- 

terscheidung im Allgemeinen aufgrund von Anam- 

nese und klinischer Untersuchung getroffen wer- 
den kann. 

Die nächste Ebene der diagnostischen Zuord- 
nung bzw. Klassifikation grenzt innerhalb der pri- 
mären Kopfschmerzen folgende Entitäten ab: 

e Migräne, 

+ Spannungskopfschmerzen, 

+ Neuralgien und trigemino-autonome Kopf- 
schmerzen (SUNCT: Short lasting unilateral neu- 
ralgiform Headache Attacks with conjunctival In- 
jektion and Tearing; Cluster-Kopfschmerzen und 
chronisch paroxysmale Hemikranie), 

° andere einzelne seltene Formen. 


Die wesentlichen diagnostischen Kriterien dieser 
Entitäten sollten neuropädiatrisch Tätigen bekannt 
sein. Dies bezieht sich für den paroxysmal-episo- 
dischen Kopfschmerz der kindlichen Migräne z.B. 
auf die Kombination eines starken Kopfschmerzes 
mit eher frontotemporaler Betonung, einer senso- 
rischen (akustischen und visuellen) Überempfind- 
lichkeit, einer begleitenden vegetativen Sympto- 
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9.1 Kopfschmerzen 


Abb.9.1 Klassifikation der Kopf- 


schmerzen. 
primär sekundär 
Migräne Spannungs- trigemino- (symptomatische 
kopfschmerz autonomer Kopfschmerzen) 
Kopfschmerz 
ohne mit episo-  chro- 
Aura Aura  disch nisch 
matik und der damit zusammenhängenden Rück- Lokalisation 


zugstendenz. Die differenzierte Annäherung über 
Anamnese und Befunderhebung ermöglicht so in 
den meisten Fällen eine diagnostische Zuordnung, 
aus der sich therapeutische Konsequenzen erge- 
ben. Eine Zusatzdiagnostik (u.a. zerebrale Bild- 
gebung) ist dann u. U. nicht notwendig. 


9.1.3 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Grundsätzlich gibt es 3 Annäherungsbereiche: 

e Charakteristika des Schmerzes selbst, 

e Symptome und Befunde - neben den Kopf- 
schmerzen, 

+ Vorgeschichte, Dispositionen und Provokations- 
faktoren. 


Charakteristika des Schmerzes 
selbst 


Intensität 


Hohe Intensität: Migräne, Neuralgien, trigemino- 
autonome Formen (weniger stark im Allgemeinen 
bei den Spannungskopfschmerzen); je nach Ursa- 
che natürlich bei einzelnen symptomatischen For- 
men, akute Drucksymptomatik bzw. (subarachno- 
idale) Blutung, akutes Glaukom. 
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« Frontal, periorbital, temporal: besonders oft Mi- 
gräne, Neuralgien, trigemino-autonome Formen 
(z.B. Cluster-Kopfschmerz), 

e auch occipital: Spannungskopfschmerzen. 


Dauer, Geschwindigkeit der 
Manifestation, Verlauf 


e Die Kopfschmerzdauer ist für die primären Kopf- 
schmerzen ein wegweisendes diagnostisches 
Kriterium; die Monografie von Limmroth [12] 
stützt die Klassifikation sogar zentral darauf: 

o s bis ganz wenige min: Trigeminus-Neuralgie, 
SUNCT-Syndrom (5.0); idiopathisch stechender 
Kopfschmerz, 

o im Bereich von min: paroxysmale Hemikranie 
und Cluster-Kopfschmerz, 

o im Bereich von h: Migräne und episodischer 
Spannungskopfschmerz, 

o im Bereich von d oder Monaten: Hemikrania 
continua und chronischer Spannungskopf- 
schmerz. 

Die genaue Beurteilung des Kopfschmerzes an- 

hand zeitlicher Kriterien, speziell anhand der 

Geschwindigkeit des Auftretens, stellt auch bei 

der diagnostischen Annäherung der symptoma- 

tischen Formen eine wesentliche Hilfe dar: 

o u.a. ganz akuter Kopfschmerz im Rahmen 
einer Hirnblutung, 

o rasche Entwicklung des Schmerzes bei einem 
Glaukomanfall, auch im Rahmen einer bakte- 
riellen Meningitis, 
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o etwas langsamere Entwicklung über h bzw. d 
bei Manifestation einer Sinusvenenthrombose, 
bei den meisten Hirndruckformen und 

o noch langsamere Genese im Allgemeinen bei 
zugrunde liegendem Pseudotumor cerebri. 


> Tab. 9.1 unterstreicht die Bedeutung dieser Kri- 

terien für den differenzialdiagnostischen Zugang. 
Begleitende autonome Symptome 

e Blässe bzw. Übelkeit bzw. Erbrechen: u.a. Migrä- 
neformen, 

e konjunktivale Injektion, Lakrimation, Rhinorrhö, 
Lidödem, Schwitzen, Horner-Symptome: trige- 
mino-autonome Formen wie Cluster-Kopf- 
schmerz, SUNCT-Syndrom, paroxysmale Hemi- 
kranie, auch Hemikrania continua (relativ akuter 


Beginn, Halbseitigkeit, kontinuierliche Charakte- 
ristik, Sistieren auf Indometacin). 


Symptome und Befunde - neben 
den Kopfschmerzen 


Die Charakterisierung der Kopfschmerzen selbst 
ist die eine diagnostische Säule, die andere stellt 
die Einordnung des Schmerzes in das „Drum- 
herum“ dar. 

Beispiele: Ein Kind, das zusätzlich auch Verän- 
derungen des Verhaltens, des Interesses, der Vigi- 
lanz, der Schulleistungen zeigt, muss weiter unter- 
sucht werden (z.B. zugrunde liegende Hirndruck- 
erhöhung, Infektion). Das Gleiche gilt für ein Kind, 
das zusätzlich eine Abweichung der Kopfumfangs- 


Tab. 9.1 Differenzialdiagnostischer Zugang anhand der Verlaufskriterien. 


Verlauf, Manifestation 


(sub-Jakuter Beginn; bisher nicht 
bekannte Schmerzen 


paroxysmal-episodischer Schmerz 


chronischer Kopfschmerz mit 
Progredienz 


chronischer Kopfschmerz ohne 
Progredienz 


Diagnostik 
zerebrale Bildgebung 


Liquorpunktion, Druckmessung 
Blutdruckmessung 


s. „episodischer Schmerz“ in dieser 
Tabelle 


Erfragen der Begleitsymptomatik und 
Familienanamnese 


zerebrale Bildgebung 


Blutdruckmessung 

Auskultation des Schädels, ggf. (An- 
gio-)Kernspintomografie, Angiografie 
je nach Lokalisation, Triggerung: au- 
genärztliche Untersuchung 

je nach Auslöser: Laborchemie 


je nach Symptomkonstellation: labor- 
chemische Analysen 


Laborchemie; Doppler, MRT, Angio- 
grafie 


zerebrale Bildgebung; augenärztlicher 
Befund, EEG, Liquor 


Befundkonstellation, Schmerzcharak- 
ter 


Anamnese, klinischer Eindruck, kin- 
derpsychiatrische Vorstellung 


Vorgeschichte 


Ursachen 


Ausschluss einer Raumforderung 
(Tumor, Blutung, Abszess) 


Meningitisnachweis; Pseudotumor 
hypertensive Krise 


Erstmanifestation eines episodischen 
Kopfschmerzes 


Migräne 


intermittierende Druckerhöhung 
(z.B. bei Kolloidzyste im Bereich des 
Foramen Monroi) 


hypertensive Krise 


arteriovenöse Fehlbildung 
Glaukom, Brechungsfehler 


Nahrungsmittelunverträglichkeit 


metabolische Störungen (Diabetes 
mellitus, MELAS-Syndrom) 


rezidivierende kleine Ischämien oder 
Blutungen 


Raumforderung (Tumor, Pseudotumor 
cerebri, Hydrozephalus, subdurales 
Hämatom) 


Spannungskopfschmerz 


psychosomatischer Schmerz 


medikamenten-(toxin-)induzierter 
Kopfschmerz 


MELAS: Myopathie-Enzephalopathie-Laktatazidose-Schlaganfall-Syndrom. 
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perzentile aufweist bzw. neu eine Inkontinenz 
zeigt oder bei der Untersuchung besondere Haut- 
pigmentierungen oder Dysraphiezeichen erkennen 
lässt. Auch ein Jugendlicher, dessen seit Jahren be- 
kannte episodische Kopfschmerzen sich ändern, 
eine andere Lokalisation und neue Bindung ans 
Aufwachen zeigen, muss weiterer Diagnostik zuge- 
führt werden (auch wenn es sich hier nicht eigent- 
lich um die Assoziation mit weiteren Symptomen 
oder Befunden handelt). 

Falls also nicht nur Kopfschmerzen, sondern 
auch noch andere Symptome oder Befunde vorlie- 
gen, muss im Allgemeinen weitere Diagnostik ver- 
anlasst werden. Die begleitenden Befunde oder 
Symptome können unterteilt werden in 
« an den Schmerz gebundene (passagere) und 
+ vom aktuellen Schmerz unabhängige. 


Im erstgenannten Fall kommen primär funktio- 
nelle Störungen in Betracht. Beispiele sind die Mi- 
gräne, epilepsie-assoziierte Kopfschmerzen, der 
Hypertensionskopfschmerz und Schmerzen im 
Rahmen einer metabolischen Störung. Im anderen 
Fall muss an eine strukturelle Läsion gedacht wer- 
den. Insbesondere ist eine zerebrale Raumforde- 
rung auszuschließen. 


Bewusstseinsstörung 


e Hirndruck, 

« metabolische Störungen (zum MELAS-Syndrom 
[MELAS: Myopathie-Enzephalopathie-Laktatazi- 
dose-Schlaganfall] s. a. Kap. 11.4), 

e hypertensive Krise, 

+ selten: Migräne mit Aura vom Basilaristyp. 


Epileptische Anfälle 


e Hirndruck; damit zusammenhängend zerebrale 
Blutung (auch beim misshandelten Kind), 

+ epilepsie-assoziierte Kopfschmerzformen (s. u.), 

e vaskuläre Malformation. 


Fokale neurologische Ausfälle 


+ Zerebral raumfordernde Läsion (Tumor, Blu- 
tung), 

e irritativ (2. T. hämorrhagischer Art) bei vaskulä- 
ren Fehlbildungen, 

e ischämische (embolische) Ereignisse, 

e Beispiel: okulomotorische Hirnnervenläsion 
o früher als komplizierte (ophthalmoplegische) 

Migräne bezeichnete Entität; jetzt als kraniale, 


9.1 Kopfschmerzen 


wahrscheinlich demyelinisierende Neuralgie 
klassifiziert, damit Nähe zum Tolosa-Hunt- 
Syndrom möglich, 

o intrakranielles Aneurysma, 

o Tolosa-Hunt-Syndrom (periokuläre Schmer- 
zen, Okulomotoriusparese, dann weitere Aus- 
fälle der okulomotorischen Nerven, oft auch 
der ersten beiden Äste des Trigeminus; patho- 
genetisch am ehesten granulomatös-entzünd- 
licher Prozess im Sinus cavernosus oder Fissu- 
ra-orbitalis-superior-Bereich); z. T. steroid- 
responsiv, 

o Hirnstammtumor, 

o Hirndruck (z.B. bei Pseudotumor cerebri). 


Fieber, weitere Infektzeichen 


e Menigitis, Abszess, 

° Arteriitis (z.B. bei Kollagenose), 

e lokale Entzündung (z.B. Gradenigo-Syndrom: 
Entzündung im Felsenbeinspitzenbereich mit 
Abduzensparese und Irritation des 1. und 2. Tri- 
geminusastes). 


Vorgeschichte, Dispositionen und 
Provokationsfaktoren 


Vorgeschichte und Dispositionen 


Der Inhalt dieses Abschnitts überschneidet sich 
mit dem des nächsten; Vorgeschichte und Auslöser 
sind nicht ohne Weiteres trennbar. 

+ Hydrozephalus, Shuntimplantation, Makroze- 
phalie, Dysraphiezeichen: Disposition zu erhöh- 
tem Hirndruck. 

e Internistische Grunderkrankungen: 

o Leber- oder Nierenerkrankung, Dialyse, 

o kardiale Probleme (z.B. bei zyanotischem 
Vitium an Hirnabszess denken), 

o alveoläre Hypoventilation, z.B. nächtliche Hy- 
popnoen, obstruktive Apnoen (morgendlicher 
Kopfschmerz), 

o Diabetes mellitus, andere metabolische (z.B. 
MELAS, s.a. Kap. 11.4) oder endokrine Störun- 
gen (z.B. Kopfschmerzen bei Hypokalzämie), 

o Leukämie (leukämische meningeale Infiltra- 
tion), 

o Kollagenose (z.B. Lupus erythematodes). 

Fieberhafter Infekt in den letzten Tagen; ge- 

häufte Infektionen: 

o z.B. fortgeleitete Schmerzen bei Mastoiditis; 
Entzündungen im Bereich der Schädelbasis 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Funktionelle und transiente Störungen 


o unspezifische Mitreaktion, z.B. bei viralem In- 
fekt, 
o meningitische Komplikation einer vorbeste- 
henden Infektion, 
o Liquorfistel mit Infektion. 
+ Trauma: 
o zerebrale Blutung, 
o durch das Trauma induzierter „neurovaskulä- 
rer“ Kopfschmerz, 
o Liquorfistel mit Infektion, 
o Verletzung im Schädel-Halsbereich; Diskusher- 
nie; Distorsion; muskuläre Verspannung. 
o Weiteres: 
o Medikamenteneinnahme; Toxinexposition, 
o familiäre Belastungssituation; besondere An- 
bzw. Überforderungen, 
o Anfallsleiden (auch in der Familie), 
o Migränedisposition in der Familie. 


Provokationsfaktoren: Manchmal erbringt die 
Frage nach bestimmten Situationen oder Tätigkei- 
ten, während der Kopfschmerzen oder nachdem 
sie auftraten, einen Hinweis auf die diagnostische 
Zuordnung. 

+ Nahrungseinnahme (Beispiele): 

o nach/beim chinesischen Essen: glutamatindu- 
zierter Schmerz, 

o neurovaskulärer Kopfschmerz (Migräne) nach 
Einnahme bestimmter Nahrungsmittel, 

o Eiskrem-Kopfschmerz, ein akuter Schmerz im 
Stirn-Nasenwurzelbereich bei Kontakt des 
Gaumens mit kaltem Material. 

° Medikamente, Toxine (Beispiele): 

o Einnahme von Nitraten, 

o längere Analgetika-Einnahme (Ergotaminprä- 
parate u.a.), 

o Kokain, Marihuana. 

+ Akute intrathorakale Druckerhöhung und 
schwere körperliche Betätigung, Sport (Beispie- 
le): 

o benigner Hustenschmerz, 

o sog. Exercise-Kopfschmerz mit pulsierendem 

Charakter, 

o hypertensionsinduzierte zerebrale Blutung, 
o Verstärkung eines vorbestehenden erhöhten 

Hirndrucks. 

Lageänderung (Beispiele): Verstärkung bzw. 
Provokation von Kopfschmerzen beim Aufsetzen 
oder Hinstellen aufgrund eines Liquorunter- 
drucks. 


+ Kopfbewegungen (Beispiele): 

o Verstärkung von Kopfschmerzen beim Vornei- 
gen des Kopfes: Sinusitis, 
o Verstärkung des Schmerzes bei bestimmten 
Kopfbewegungen: HWS-Syndrom. 

+ Trauma (Beispiele): 

o Induktion neurovaskulärer Kopfschmerzen, 

o zerebrale Blutung, 

o HWS-Distorsion. 

Tageszeit und Schlafdauer (Beispiele): 

o hypoglykämie-induzierte vasomotorische 
Kopfschmerzen am Morgen, 

o Wochenendmigräne nach ungewohnt langem 
Schlaf; die Migräne beginnt häufig morgens, 

o (Ver-)Spannungsschmerz morgens nach un- 
günstiger Kopflagerung, 

o morgendlicher Kopfschmerz mit Nüchterner- 
brechen bei erhöhtem Hirndruck, 

o morgendlicher Schmerz nach nächtlicher Hy- 
poventilation. 

Menstruationszyklus: Migräne. 

Lesen, Akkommodationsanstrengungen: Fehl- 

sichtigkeit. 

Essen, Schlucken, Sprechen: (Trigeminus-)Neur- 

algie. 


9.1.4 Ursachen 


Ursachen sowie Störungen, die meist unter Zuhil- 
fenahme anderer Fachkompetenzen diagnostiziert 
werden, sind in » Tab. 9.2 zusammengestellt. 


Migräne 


+ Manifestationsalter: häufiger ab dem 7. Lebens- 

Jahr. 

+ Triggerung: 

o selten bestimmte Nahrungsmittel (Käse, Scho- 
kolade, Zitrusfrüchte), echte Nahrungsmittel- 
allergien sehr selten, 

o Umstellung des Schlaf-wach-Rhythmus 
(z.B. Wochenendmigräne), 

o Menstruationszyklus. 

° Formen: 

o ohne Aura (einfache Migräne), 

o mit Aura (klassische Migräne): 

- typische Aura (als Variante auch ohne Kopf- 
schmerzen): visuelle Symptome (z.B. Phos- 
phene) oder Dysästhesien, typischerweise 
vor den Kopfschmerzen. 
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Tab. 9.2 Synopse der Kopfschmerzursachen. 
Häufige Ursachen 

Migräne und andere „neurovaskuläre“ Ursachen 
Spannungskopfschmerz 

Weitere Ursachen 

erhöhter Hirndruck 


Entzündungen 
akute Hypertension 


Trauma 


Blutungen 


nächtliche Hypoventilationen, Apnoen 
ischämisch-embolische Ereignisse 


medikamentös/toxisch induzierter Kopfschmerz 


metabolische Störungen 

Epilepsie 

Liquorunterdrucksyndrom 

Neuralgien 

Ursachen aus benachbarten Fachdisziplinen 


Hals-Nasen-Ohren-Krankheiten 


Augenkrankheiten 


orthopädische Krankheiten 


zahnärztlich-kieferorthopädische Krankheiten 
psychosomatische Krankheiten 
weitere internistische, kardiologische Krankheiten 


ISTA: Isthmusstenose der Aorta. 


+ Familiäre hemiplegische Migräne: meist kon- 
tralateral zu den Kopfschmerzen Sensibilitätsstö- 
rungen, Dysphasien, motorische Symptome (2. T. 
autosomal-dominante Vererbung; z.T. Gen-Mu- 
tationen (CACNA1A, ATP1A2, SCN1a) i.S. e. lo- 
nenkanalerkrankung. Differenzialdiagnostisch in 
Einzelfällen MELAS zu beachten. 

Sporadische hemiplegische Migräne (Symptoma- 
tik s. 0.). 


9.1 Kopfschmerzen 


Tumor, Sinusthrombose, Hydrozephalus, Blutung, z.B. 
nach einem Trauma oder bei einer arteriovenösen Fehl- 
bildung, Pseudotumor cerebri 

Meningitis, Vaskulitis, Infekte, z.B. mit Epstein-Barr-Virus 
z.B. beim Phäochromozytom, Glomerulonephritis 

kann nicht nur zu einer hämorrhagischen Läsion oder 


einem HWS-Syndrom führen, sondern auch „neurovasku- 
läre“ Schmerzen induzieren 


kleinere, umschriebene Blutungen, die nicht über den 
raumfordernden Effekt, sondern eher als vaskulärmenin- 
geales Reizsymptom algetisch wirken, z.B. bei arterio- 
venöser Fehlbildung oder Aneurysma 


(s.a. Kap. 9.2) 

z.B. nach langer Analgetika-, speziell Ergotamin-Einnahme, 
Einnahme von Nitraten, Gebrauch von Kokain, Marihuana 
Diabetes mellitus, MELAS-Syndrom (s. Kap. 11.4) 


postiktale Kopfschmerzen nach Anfällen 
wie die Trigeminusneuralgie, im Kindesalter selten 


Nasennebenhöhlenentzündung, z.T. durch entsprechende 
Anamnese, Druckschmerz und Verstärkung des Schmerzes 
beim Vorneigen des Kopfes zu erahnen 

Kopfschmerzen nach entsprechender Tätigkeit, z.B. Lesen 
im Rahmen von Fehlsichtigkeit, Akkomodationsstörungen; 
Augeninnendruckerhöhung; Iritis, anderer Reizzustand 
spondylogener Kopfschmerz nach Schädel-Hals-Trauma, 
bei Fehlhaltungen, Anlagestörungen 


u.a. temporomandibuläre Gelenksprobleme 
Konfliktsituationen, depressive Erkrankungen 
z.B. ISTA 


+ Migräne vom Basilaristyp: Symptome der hinte- 
ren Schädelgrube wie Schwindel, Ataxie, Hirn- 
nervenstörungen, auch einmal Gesichtsfeldprob- 
leme, Bewusstseinsstörung bzw. Konfusion. 

+ Retinale Migräne: im Kindesalter selten, manch- 
mal bei Jugendlichen; kurze Episoden (s bis 1 h) 
mit einseitiger Visusbeeinträchtigung - vor oder 
nach oder während der Kopfschmerzen. 
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° Ophthalmoplegische Migräne bzw. kraniale 
Neuritis; am häufigsten Okulomotoriusparese. 

+ Allgemeine Symptome; besonders charakteris- 
tisch für die kindliche Migräne (neben Intensität 
und Lokalisation): 

o über h (auch einmal kürzer als bei Erwachse- 
nen, also nur 1 h) anhaltend und episodisch 
auftretender Charakter der Symptome, 

o Blässe, vegetative Symptome einerseits und 

o sensorische Reizbarkeit (Licht- und Lärmemp- 
findlichkeit) andererseits, 

o auch damit zusammenhängend (und mit dem 
allgemeinen Gefühl der Beeinträchtigung): 
Rückzugstendenz und Vermeidung körper- 
licher Anstrengung, 

o Remission/Besserung nach Schlaf, 

o (bei Kindern nur 2. T. unilaterale Lokalisation). 

e EEG: während der Attacken z.T. fokal betonte 

Verlangsamung; bei neurologischer Begleit- 

symptomatik oft noch d bis Wochen danach. 

Diagnostik: 

o Eine typische Migränemanifestation zieht 
nicht zwingend weitere Diagnostik nach sich. 

o Dies wird man natürlich nachholen, wenn sich 
die Konstellation, z.B. der Schmerzcharakter, 
ändert. 

o Die Migräne mit Aura vom hemiplegischen 
oder Basilaristyp ist im Allgemeinen eine Aus- 
schlussdiagnose - zumindest bei Erstmanifes- 
tation (am besten bei unauffälligem zerebralen 
Kernspintomogramm). 

+ Familienanamnese: bei kindlicher Migräne häu- 
fig positiv; d.h. bei leerer Familienanamnese > 
Zweifel an der Diagnose. 


Migräneäquivalente beziehungsweise 
periodische Syndrome als Vorläufer 


Die folgenden 3 Entitäten sind nach der internatio- 

nalen Klassifikation als Vorläufer anerkannt: 

e Episodisches Erbrechen: intensive Übelkeit, Er- 
brechen in 1 h mindestens 5-mal (Blässe, 
Schlappheit); Dauer von 1-5 d; wiederholt auf- 
getreten; vollständige Remission; keine anderen 
Störungen erkennbar. 

+ Abdominelle Migräne: mittige bzw. nabelkon- 
zentrierte Bauchschmerzen für 1-72 h; vegetati- 
ve Begleitsymptomatik; mehrfach aufgetreten; 
vollständige Remission; keine andere Störung er- 
kennbar. 

+ Benigne paroxysmale Vertigo (s. Kap. 9.2). 


Paroxysmaler kindlicher Tortikollis wird nach der 
Literatur - nicht aber nach der internationalen 
Kopfschmerzklassifikation - ebenfalls in die Mi- 
gräne-Nähe gerückt (s. Kap. 11.3 und Kap. 9.2). 


Cluster-Kopfschmerz 


+ Manifestationsalter: Jugendliche, Erwachsene. 

+ Symptome: meist in Clustern, d.h. über einige 
Wochen des Jahres mehrmals pro Tag (bzw. pro 
Nacht) auftretender, unilateraler, okulär beton- 
ter, min (bis 3 h) anhaltender Kopfschmerz, oft 
mit Augentränen, Schwellung der Nasenschleim- 
haut. 

+ Nosologische Stellung: trigeminoautonomer 
Kopfschmerz; eine Form der primären Kopf- 
schmerzen; der Migräne nahestehend. 


Spannungskopfschmerz (und 
muskulär bedingter Schmerz im 
engeren Sinne) 


e Manifestationsalter: ältere Kinder, Jugendliche, 
Erwachsene. 
+ Symptome: im Gegensatz zur Migräne keine we- 
sentliche vegetative Begleitsymptomatik, weni- 
ger periodisches Auftreten; z.T. länger anhalten- 
de, chronische Symptomatik; anderer Schmerz- 
charakter (Band um den Kopf, Druckgefühl), an- 
derer lokalisatorischer Schwerpunkt, nicht so 
gravierende Intensität. 
Typen (nach der Klassifikation): sporadische 
(< 12-mal/Jahr), häufige und chronische (> 14 d/ 
Monat) Form. 
Pathogenese: unklar; z. T. nachweisbare musku- 
läre Verspannung; Überschneidung mit dem Be- 
deutungsbereich des Begriffs „psychogene Kopf- 
schmerzen“. 
Diagnostik: klinische Kriterien und Abwesenheit 
neurologischer und psychoorganischer Befunde 
i.e.S.ermöglichen die Diagnostik. Palpation der 
Nacken-Hals- und Schädel-Muskulatur sinnvoll. 
Falls darüber der Schmerz evoziert werden 
kann: spezielle physiotherapeutische Manipula- 
tionen und ggf. Botulinumtoxin hilfreich. 


Insgesamt sind Kopfschmerzen bei Epilepsiepa- 
tienten nicht ganz selten, treten eher im post- als 
im direkt-iktalen Sinne auf. Die Schmerzen (2. T. 
vom Migräne-, z.T. vom Spannungstyp) manifes- 
tieren sich peri- oder inter-iktal. Eine direkte Epi- 
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lepsiemanifestation stellt der Schmerz jedoch sehr 
selten dar, u.a. bei: 


Sinusvenenthrombose 


« Schmerzcharakteristik: dauerhaft, unterschied- 
liche/holokraniale Lokalisation. 
+ Weitere Symptome je nach Art der Thrombose: 

o Bewusstseinsstörung, 

o vegetative Symptome, 

o Sehstörungen oder Stauungspapille, 

o fokale neurologische Symptome. 

+ Patienten-Dispositionen: 

° Z.T. Adipositas, Nikotin, hormonelle Antikon- 
zeption, 

o Z.T. besondere Dehydratation, Infektion, ande- 
re Grunderkrankung (Neoplasie, rheumatisch- 
immunologisch, hereditäre Koagulationsdis- 
position). 

+ Diagnostik: 

o MRT (auch venöse Phase); ggf. CT mit Kont- 
rastmittel, 

o Suche nach Grunderkrankung, Disposition 
(5. 0.). 

+ Therapie und Prognose: 

o septische Thrombose: antibiotisch, 

o Heparinbehandlung, nach Wochen ggf. orale 
Antikoagulation (bzgl. der Dauer keine gesi- 
cherten Daten; möglicherweise abhängig von 
der Verursachung; ohne besondere weiterbe- 
stehende Disposition möglicherweise 3-6 Mo- 
nate). 


Posttraumatischer Kopfschmerz 


* Schmerzcharakteristik: 

o akut: wenn innerhalb von 7 d nach Schädel- 
hirn-Trauma (auch nach leichtem) Manifesta- 
tion eines neuen Kopfschmerzes, 

° z.T. zuerst halbtägig, dann oft dauerhaft; holo- 
kranial; wechselnde Intensität (meist ähnlich 
Spannungskopfschmerz; aber auch vom Migrä- 
netyp), 

o chronisch: länger als 3 Monate anhaltend. 

+ Weitere Symptome, posttraumatisch: u.a. vege- 
tative Symptome aller Art. 

+ Diagnostik: Ausschluss einer weiteren traumati- 
schen Pathogenese (Fraktur, Blutung). 

+ Therapie und Prognose: Verhinderung der 
Chronifizierung (Medikamente, Physiotherapie 
u.a.). 


9.1 Kopfschmerzen 


Idiopathische intrakranielle 
Hypertension 


(= Pseudotumor cerebri.) 

Auch bezeichnet als benigne intrakranielle Hy- 

pertension. 

+ Definition: intrakranielle Druckerhöhung ohne 
nachweisbare Abflussbehinderung oder Raum- 
forderung; die Begriffe „idiopathisch“ und auch 
„benigne“ erscheinen nicht immer adäquat - 
zum einen in den Fällen, in denen sich eine Ursa- 
che wahrscheinlich machen lässt und zum ande- 
ren in den Verläufen mit Visusverlust. 

+ Manifestationsalter und Dispositionen: Schul- 
kinder; manchmal übergewichtig; Mädchen 
bzw. Frauen häufiger. 

+ Symptome: Hirndrucksymptome, besonders 
o Stauungspapille und Kopfschmerzen (dauer- 

haft, meist lageabhängig; ein- oder beidseitig; 
oft mittlere Intensität) als häufigste Sympto- 
me, 

o Sehstörungen, weitere Hirnnervenausfälle wie 
Abduzensparese; variable weitere neurologi- 
sche Symptome. 

+ Pathogenese: heterogen/z.T. eher Differenzial- 

diagnosen 

o idiopathisch, familiär, 

o Reaktion auf Medikamente, Antibiotika, Kon- 
trazeptiva, während oder nach Absetzen von 
Steroiden, 

o endokrine Störungen wie Hypoparathyreoidis- 
mus oder Nebennierenrindendysfunktion, Adi- 
positas, 

o Bleivergiftung, Vitamin-A-Hypo- oder Hyper- 
vitaminose. 

Diagnose: 

o Augenarzt: Stauungspupille, 

o nach Ausschluss einer Raumforderung und - 
soweit bildgebend möglich - einer anders ver- 
ursachten Hirndrucksymptomatik (auch und 
gerade einer Sinusthrombose durch MRT): 

o Jumbale Liquorpunktion unter Analgosedie- 
rung: Der Liquordruck liegt meist über 28cm 
Wassersäule. Cave: Dies stellt eine Moment- 
aufnahme dar, niedrigere Werte sind möglich. 
Immer Interpretation im klinischen Kontext! 

+ Therapie: 

o soweit möglich kausal, 

o ggf. Gewichtsreduktion, 

° Liquorpunktionen zur Druckentlastung, 

o Medikamente: Karboanhydrasehemmer (Ace- 
tazolamid 10-30 mg/kgKG/d in 2-3 Einzel- 
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Funktionelle und transiente Störungen 


dosen); Diuretika (z.B. 0,3-0,6 mg/kgKG/d); 
Topiramat (1,5-3 mg/kg/KG/d), 

° u.U. Shuntanlage (ventrikulo- oder lumboperi- 
toneal) je nach augenärztlichen Befunden und 
Verlauf: Fensterung der N.-optikus-Scheide. 


9.1.5 Diagnostik 


Obligat ist nur die allgemein-somatische und neu- 
rologische Untersuchung. Wenn daraufhin unter 
Beachtung der Vorgeschichte eine klare ätiopatho- 
genetische Zuordnung möglich ist, kann u.U. auf 
weitere Diagnostik verzichtet werden. Ansonsten 


Tab. 9.3 Diagnostik bei Kopfschmerzen. 
Untersuchung 
Obligate Basisuntersuchung 


allgemeine körperliche Untersuchung mit Blutdruckmes- 
sung und Auskultation in Richtung eines Gefäßgeräusches 


neurologische Untersuchung 
Erweiterte Basisdiagnostik 


augenärztliche Untersuchung 


Laboranalysen 


Weitere diagnostische Möglichkeiten 


Magnetresonanztomografie (MRT), Sonografie, Compu- 
tertomografie (CT) des Schädels 


EEG 


Liquoranalyse 


Doppler-Sonografie 


Angiografie 


Röntgenuntersuchung 


kardiologische Untersuchung 


Schlafpolygrafie, pulmonologische Diagnostik 
orthopädische Untersuchung 

HNO-ärztliche Untersuchung 
zahnärztlich-kieferorthopädische Untersuchung 


kinderpsychiatrische Untersuchung und Beratung 


muss entsprechend den u.a. in Kap. 9.2 erwähnten 
differenzialdiagnostischen Kriterien weiter nach- 
geforscht werden. 

Die augenärztliche Untersuchung und gewisse 
Laboranalysen (Entzündungsparameter) können 
noch zur erweiterten Basisdiagnostik gerechnet 
werden. Danach nimmt die zerebrale Bildgebung 
unter den diagnostischen Möglichkeiten einen he- 
rausragenden Platz ein. Liquoranalysen und die 
Elektroenzephalografie sind für die Aufdeckung 
neurologischer Ursachen manchmal hilfreich 
(» Tab. 9.3). 


Fragestellung 


Stauungspapillen, Fehlsichtigkeit bzw. Akkomodations- 
störung; ggf. Hilfe bei der Einordnung einer okulo- oder 
pupillomotorischen Auffälligkeit 


Entzündungsparameter (bei Verdacht auch Borreliose- 
Diagnostik); Blutzucker, Leber- und Nierenwerte; Laktat; 
Allergiediagnostik; u. U. Phäochromozytom- oder Leuk- 
ämieausschluss; je nach Konstellation auch einzelne 
metabolische Parameter 


im Allgemeinen nach Ausschluss einer zerebralen Raum- 
forderung; Diagnostik infektiöser, tumoröser Prozesse; 
Liquordruckmessung 


Nachweis von arteriovenösen Fehlbildungen und Gefäß- 
verschlüssen bzw. Stenosen; extrakranielle Veränderungen, 
die zu einer Embolie/Ischämie disponieren (Beispiel Moya- 
Moya-Syndrom) 

Bei konkretem Verdacht, z.B. auf ein Aneurysma oder eine 
arteriovenöse Fehlbildung 

Bei konkreter Verdachtsdiagnose, entsprechend Anamnese 
Infektdisposition; Aortenisthmusstenose (RR beachten, 
manchmal Nasenbluten) 


u.a. Hypoventilationen (nächtliche) 
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9.1.6 Zusammenfassung 


Kopfschmerzen können die Erkrankung selbst sein 
(Beispiel: Migräne) oder das Symptom einer zu- 
grunde liegenden intra- oder extrazerebralen Stö- 
rung darstellen (Beispiel: Entzündung im Bereich 
der Meningen oder Nebenhöhlen). 

Die Dynamik des Auftretens bzw. des Verlaufs 
einerseits und die Frage der assoziierten Begleit- 
symptome andererseits (z.B. Bewusstseinsstörung, 
Ataxie, Okulomotorikstörung, Erbrechen) sind ent- 
scheidend in der angesprochenen Dichotomie (pri- 
märe vs. sekundäre Kopfschmerzen). Akute, hefti- 
ge, bisher nicht bekannte sowie progrediente 
Schmerzen zwingen zu weiterer Diagnostik. Zu 
denken ist u.a. an eine Blutung, einen Tumor, eine 
Sinusthrombose oder eine andere zerebrale Raum- 
forderung bzw. einen entzündlichen Prozess oder 
an eine hypertensive Krise. Episodisch sich mani- 
festierende Kopfschmerzen gehören am häufigsten 
zum Formenkreis „neurovaskulärer“ Erkrankun- 
gen. Die Migräne ist neben den Verlaufsparame- 
tern meist durch die besondere sensorische Irri- 
tierbarkeit, die vegetative Begleitsymptomatik, das 
Krankheitsgefühl, die Rückzugstendenzen bzw. 
Besserung nach dem Schlaf und die oft positive Fa- 
milienanamnese von anderen Ursachen abzugren- 
zen. 

Chronische, nicht progrediente Schmerzen (oh- 
ne weitere neurologische Befundabweichungen) 
können auf einen Spannungskopfschmerz oder ei- 
nen psychosomatischen Zusammenhang hinwei- 
sen. 

Eine sorgfältige, allgemein-körperliche (mit 
Blutdruckmessungen und Auskultationen) und 
neurologische Untersuchung bilden die immer 
notwendige Basisdiagnostik. Bei unauffälligen Be- 
funden und klarer diagnostischer Zuordnung kann 
ggf. auf weitere Diagnostik verzichtet werden. Die 
augenärztliche Untersuchung, einige Laborana- 
lysen und auch - aufgrund der oft vorhandenen 
Ängste der Eltern - die zerebrale Bildgebung ste- 
hen danach im Zentrum des weiteren diagnosti- 
schen Vorgehens. Liquoranalysen und -Druckmes- 
sungen, eine EEG-Ableitung, weitere Laborunter- 
suchungen sind je nach Symptomkonstellation zu 
veranlassen. Zur weiteren Klärung ist ggf. hals-na- 
sen-ohren- und zahnärztliche, orthopädische oder 
kinderpsychiatrische Hilfe in Anspruch zu neh- 
men. 

Außerdem ist es in vielen Fällen sinnvoll, die le- 
bensqualitative Bedeutung der Beschwerden im 


9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


individuellen und familiären Kontext zu eruieren. 
Dies kann ein neues Fenster bezüglich der Bera- 
tung oder Interventionen öffnen. Damit leitet sich 
manchmal der Plan der Stärkung der Sensibilität 
gegenüber dem eigenen Körper ab - bzw. der Ei- 
genverantwortung für den Umgang mit den 
Schmerzen. Auch psychologisch-stützende sowie 
besonders autosuggestiv-hypnotische Ansätze ha- 
ben sich als hilfreich bei der Behandlung der pri- 
mären Kopfschmerzen erwiesen. 


9.2 Paroxysmal-transitorische 
Störungen 


9.2.1 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Worum es geht 


Paroxysmale Ereignisse sind, unabhängig von der 
Qualität, also der konkreten klinischen Symptoma- 
tik, durch die zeitlichen Besonderheiten 

+ des akuten oder subakuten Beginns und 

der transienten Dauer gekennzeichnet. 


Es handelt sich bei diesem Kapitel also um ein 
„Querschnitts-Kapitel“, in dem unter dieser kli- 
nischen Manifestationsperspektive ganz unter- 
schiedliche Entitäten dargestellt werden. Die diffe- 
renzialdiagnostische Annäherung fußt im Wesent- 
lichen auf folgenden Kriterien: Auf 
der Klassifikation anhand der im Vordergrund 
stehenden klinischen Symptomatik: Liegt 
o eine motorische Plus-Symptomatik im Sinne 
einer Verkrampfung, Anspannung, Zuckung 
oder sonstiger Hypermotorik vor oder 
o eine Minus-Symptomatik im Sinne einer 
Schwäche, einer Tonusminderung, eines Koor- 
dinationsdefizits oder 
o eine Bewusstseinsstörung oder 
o eine andere neurologische bzw. vegetative 
Symptomatik? 
e dem Manifestationsalter, 
+ der Beachtung von Triggerfaktoren, auslösender 
Situation (auch Abhängigkeit vom Wach- oder 
Schlafzustand), vorbestehender Dispositionen. 


Die Gemeinsamkeit der zeitlichen Manifestati- 
onskriterien - bei sonst ganz unterschiedlichen 
qualitativen Symptomen - bringt folgende Beson- 
derheiten mit sich: 
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9.1.6 Zusammenfassung 


Kopfschmerzen können die Erkrankung selbst sein 
(Beispiel: Migräne) oder das Symptom einer zu- 
grunde liegenden intra- oder extrazerebralen Stö- 
rung darstellen (Beispiel: Entzündung im Bereich 
der Meningen oder Nebenhöhlen). 

Die Dynamik des Auftretens bzw. des Verlaufs 
einerseits und die Frage der assoziierten Begleit- 
symptome andererseits (z.B. Bewusstseinsstörung, 
Ataxie, Okulomotorikstörung, Erbrechen) sind ent- 
scheidend in der angesprochenen Dichotomie (pri- 
märe vs. sekundäre Kopfschmerzen). Akute, hefti- 
ge, bisher nicht bekannte sowie progrediente 
Schmerzen zwingen zu weiterer Diagnostik. Zu 
denken ist u.a. an eine Blutung, einen Tumor, eine 
Sinusthrombose oder eine andere zerebrale Raum- 
forderung bzw. einen entzündlichen Prozess oder 
an eine hypertensive Krise. Episodisch sich mani- 
festierende Kopfschmerzen gehören am häufigsten 
zum Formenkreis „neurovaskulärer“ Erkrankun- 
gen. Die Migräne ist neben den Verlaufsparame- 
tern meist durch die besondere sensorische Irri- 
tierbarkeit, die vegetative Begleitsymptomatik, das 
Krankheitsgefühl, die Rückzugstendenzen bzw. 
Besserung nach dem Schlaf und die oft positive Fa- 
milienanamnese von anderen Ursachen abzugren- 
zen. 

Chronische, nicht progrediente Schmerzen (oh- 
ne weitere neurologische Befundabweichungen) 
können auf einen Spannungskopfschmerz oder ei- 
nen psychosomatischen Zusammenhang hinwei- 
sen. 

Eine sorgfältige, allgemein-körperliche (mit 
Blutdruckmessungen und Auskultationen) und 
neurologische Untersuchung bilden die immer 
notwendige Basisdiagnostik. Bei unauffälligen Be- 
funden und klarer diagnostischer Zuordnung kann 
ggf. auf weitere Diagnostik verzichtet werden. Die 
augenärztliche Untersuchung, einige Laborana- 
lysen und auch - aufgrund der oft vorhandenen 
Ängste der Eltern - die zerebrale Bildgebung ste- 
hen danach im Zentrum des weiteren diagnosti- 
schen Vorgehens. Liquoranalysen und -Druckmes- 
sungen, eine EEG-Ableitung, weitere Laborunter- 
suchungen sind je nach Symptomkonstellation zu 
veranlassen. Zur weiteren Klärung ist ggf. hals-na- 
sen-ohren- und zahnärztliche, orthopädische oder 
kinderpsychiatrische Hilfe in Anspruch zu neh- 
men. 

Außerdem ist es in vielen Fällen sinnvoll, die le- 
bensqualitative Bedeutung der Beschwerden im 


9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


individuellen und familiären Kontext zu eruieren. 
Dies kann ein neues Fenster bezüglich der Bera- 
tung oder Interventionen öffnen. Damit leitet sich 
manchmal der Plan der Stärkung der Sensibilität 
gegenüber dem eigenen Körper ab - bzw. der Ei- 
genverantwortung für den Umgang mit den 
Schmerzen. Auch psychologisch-stützende sowie 
besonders autosuggestiv-hypnotische Ansätze ha- 
ben sich als hilfreich bei der Behandlung der pri- 
mären Kopfschmerzen erwiesen. 


9.2 Paroxysmal-transitorische 
Störungen 


9.2.1 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Worum es geht 


Paroxysmale Ereignisse sind, unabhängig von der 
Qualität, also der konkreten klinischen Symptoma- 
tik, durch die zeitlichen Besonderheiten 

+ des akuten oder subakuten Beginns und 

der transienten Dauer gekennzeichnet. 


Es handelt sich bei diesem Kapitel also um ein 
„Querschnitts-Kapitel“, in dem unter dieser kli- 
nischen Manifestationsperspektive ganz unter- 
schiedliche Entitäten dargestellt werden. Die diffe- 
renzialdiagnostische Annäherung fußt im Wesent- 
lichen auf folgenden Kriterien: Auf 
der Klassifikation anhand der im Vordergrund 
stehenden klinischen Symptomatik: Liegt 
o eine motorische Plus-Symptomatik im Sinne 
einer Verkrampfung, Anspannung, Zuckung 
oder sonstiger Hypermotorik vor oder 
o eine Minus-Symptomatik im Sinne einer 
Schwäche, einer Tonusminderung, eines Koor- 
dinationsdefizits oder 
o eine Bewusstseinsstörung oder 
o eine andere neurologische bzw. vegetative 
Symptomatik? 
e dem Manifestationsalter, 
+ der Beachtung von Triggerfaktoren, auslösender 
Situation (auch Abhängigkeit vom Wach- oder 
Schlafzustand), vorbestehender Dispositionen. 


Die Gemeinsamkeit der zeitlichen Manifestati- 
onskriterien - bei sonst ganz unterschiedlichen 
qualitativen Symptomen - bringt folgende Beson- 
derheiten mit sich: 
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Funktionelle und transiente Störungen 


1. Es handelt sich um funktionelle Störungen, die 
etwas mit neuronalen Aktivitäten, Transmitter- 
balancen oder Durchblutungsverhältnissen zu 


tun haben, und nicht primär um strukturelle Lä- 
sionen; entsprechend ist beispielsweise eine Tu- 


morsuche nur im Ausnahmefall indiziert. Para- 
debeispiele der funktionell-episodischen Stö- 
rungen sind die Epilepsie und die Migräne. 

2. Das paroxysmale Auftreten legt die Suche 
nachauslösenden Faktoren nahe. Im Allgemei- 


gräne kann selten einmal einen Krampfanfall indu- 
zieren, ebenso wie eine Hypoglykämie. 


Hauptsymptome 


Eine wesentliche differenzialdiagnostische Annä- 
herung ergibt sich aus der Analyse der während 
der transitorischen Attacke im Vordergrund ste- 
henden klinischen Symptomatik. 

1. Lag ausschließlich eine Bewusstseinsstörung 


nen besteht eine bestimmte Disposition, und 
durch zusätzliche Veränderungen ergibt sich 
dann die konkrete Manifestation, so wie die 
letzten Tropfen das Glas zum Überlaufen brin- 
gen. Die auslösenden Faktoren sind häufig für 
eine bestimmte Grunderkrankung oder Patho- 
genese spezifisch und insofern diagnostisch lei- 
tend. 

3. Wegen des transitorischen Charakters ist die 
Symptomatik häufig schon wieder vorüber, 
wenn der Arzt die diagnostische Klärung vor- 
nimmt. Dies weist auf die überragende Bedeu- 
tung der Eigen- und Fremdanamnese in diesem 
differenzialdiagnostisch schwierigen Gebiet hin. 
Der Einsatz der Videotechnik ist oft hilfreich. 
Teilweise kann aber eine klare Diagnose nur 
während der Attacke gestellt werden. Die Rah- 
menbedingungen sind in einem solchen Fall so 
zu organisieren, dass entsprechende vorgeplan- 
te Untersuchungen vom Hausarzt oder in der 
Klinik dann rasch durchgeführt werden können 
(z.B. Stoffwechselanalysen aus Blut und Urin 
oder EEG-Ableitung). 


Die Dauer der hier beschriebenen Störungen liegt 
im Allgemeinen im Bereich von s bis h, selten d. 
Die Übergänge zu den Inhalten des Kap. 9.3 (Be- 
wusstseinsstörungen) werden hier schon deutlich. 
Einige der erwähnten Erkrankungen sind in den 
Kapiteln über die Hauptsymptomatik aufgeführt 
(Beispiele: paroxysmal-transitorische Hemipare- 
sen als Migräneäquivalent oder beim Moya-Moya- 
Syndrom im Kap. 11.4; vorübergehende dystone 
Bewegungs- und Haltungsanomalien im Kap. 
11.3). Der Schwerpunkt dieses Kapitels ist der dif- 
ferenzialdiagnostische Zugang bei einer transitori- 
schen Veränderung. Bei differenzialdiagnostischen 
Überlegungen ist immer zu beachten, dass sich im 
Einzelfall verschiedene Pathogenesen kombinieren 
können. Eine anoxische Synkope z.B. kann Anlass 
für einen epileptischen Anfall sein. Auch eine Mi- 


vor bzw. stand diese im Vordergrund? Wirkte 
das Kind apathisch, nicht ansprechbar? Hier ist 
eine zerebrale Störung der neuronalen Aktivität 
(epileptischer Anfall), der Durchblutung oder 
der metabolischen Homöostase wahrscheinlich; 
eine dissoziative (psychogene) Genese kommt 
differenzialdiagnostisch infrage. 


. Stand die Plus-Symptomatik der Motorik oder 


des Tonus, also eine tonische oder klonische 
Verkrampfung bzw. eine dystone oder chorea- 
tisch-ballistische Anspannung im Vordergrund? 
Derartige zerebrale Übererregbarkeitsphäno- 
mene sind gut mit einem epileptischen Gesche- 
hen oder mit einer dyskinetischen (extrapyra- 
midal-motorischen) Störung vereinbar (s. Kap. 
11.3) 


. Wurde eine Minus-Symptomatik der Motorik 


und des Tonus beobachtet? Wirkte das Kind 
aton oder (hemi-, para- oder tetra-)paretisch? 
Ein epileptischer Anfall, eine vorübergehende 
zerebrale Minderdurchblutung (z.B. Drop Attack 
bei vertebrobasilärer Insuffizienz), eine metabo- 
lische (z.B. hypokaliämische) Lähmung oder 
eine Migräne kommen infrage. 


. Falls das Kind wackelig, unsicher, taumelig, 


schwindelig wirkte (ohne wesentliche Bewusst- 
seinsstörung) ist speziell an eine peripher- oder 
zentralvestibuläre (z.B. eine paroxysmale Ver- 
tigo) oder eine zerebelläre Störung (z.B. eine 
episodische Ataxie) zu denken. Letztgenannte 
kann aufgrund des Koordinationsdefizits auch 
unter den motorischen Minus-Symptomen auf- 
geführt werden. 


. Gab es okuläre Auffälligkeiten, Blickdeviatio- 


nen, waren die Augen geöffnet (wie bei fast al- 
len epileptischen Anfällen) oder geschlossen 
(wie bei den meisten orthostatisch oder kardial 
bedingten Synkopen), fielen andere Besonder- 
heiten im Gesicht auf? 


. War das Kind blass (wie bei einer zerebralen 


Durchblutungsstörung oder einer Migräne) oder 
zyanotisch (wie bei einer kardialen Symptoma- 
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9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


Bewusstseinsstörung 


Veränderung von Tonus und Motorik 


Plus-Symptomatik 


Minus-Symptomatik 


Atonie Parese Koordinationsdefizit 
epilep- zerebrale metabo- Dyskinesie epilep- Drop metabo- Migräne zerebelläre 
tischer Durch- lische tischer Attack lische Störung 
Anfall blutungs- Krise, Anfall Störung 

störung Intoxikation 


Abb.9.2 Paroxysmal-transitorische Symptomatik - Differenzialdiagnose. (Drop Attack: plötzlicher Tonus-Verlust 
[anfallsweises Hinfallen], erhaltenes Bewusstsein bei intermittierender Basilarisinsuffizienz). 


tik oder einem Affektkrampf), ängstlich (wie 
bei der paroxysmalen Vertigo), schweißig (wie 
bei verschiedenen Synkopen), nässte es ein 
(wie beim epileptischen Anfall)? 


Einige dieser Zusammenhänge sind in » Abb. 9.2 
nochmals zusammengefasst. 


Auslöser[Assoziationen 


Bei allen paroxysmal auftretenden Störungen ist 
die genaue Analyse der Situation, aus der heraus 
die Symptomatik auftrat, obligat. 
e Schlaf-wach-Bindung, Schlaf(-mangel), Müdig- 
keit (s.a. Kap. 9.4): 
o epileptische Anfälle vor dem Einschlafen oder 
beim Aufwachen, 
o direkt aus dem Schlaf: eher fokale epileptische 
Anfälle, 
o kurz nach dem Aufwachen: primär generali- 
sierte Anfälle. 
* Orthostatische Kollapszustände. 
e Migräne oft nach dem Schlaf manifestierend. 
e Hypokaliämische Lähmung (morgens). 
+ Narkolepsie und Parasomnien etc. (s. Kap. 9.4). 
+ Körperliche Belastung: 
o kardiale Rhythmusstörungen, eingeschränkte 
kardiale Auswurfleistung, 
o vasovagale Erschöpfungsreaktion, 
o metabolische Störung, 


o anstrengungsinduzierte Dystonie (u.a. die Zu- 
sammenhänge mit Glukose-Transporter-Muta- 
tionen/Glut1-Defekten werden erforscht). 

e Rasches Aufrichten, längeres Stehen: 

o orthostatische Synkope, 

o auch symptomatische orthostatische Hypoto- 
nie (z.B. bei Natriummangel, endokrinen Stö- 
rungen wie Morbus Addison oder autonomer 
Neuropathie). 

e Trotzreaktion, Schreien: 
o Affektkrämpfe, respiratorisch, 
o kardiale Rhythmusstörung. 

+ Hyperventilation: 

o Hyperventilationstetanie. 

e Schreck, plötzliche emotionale Reaktion, 

Schmerz, banales Trauma: 

o Reflexsynkope, 

o kataplektischer Anfall u. a. bei Narkolepsie (be- 
sonders beim Lachen). 

e Husten, Pressen, Lachen, Miktion: entspre- 
chend ausgelöste Synkope 
+ (Bestimmte) Bewegungen: kinesigene Choreo- 

athetose (s.a. Kap. 11.3) 

+ Manipulationen im Halsbereich, bestimmte 

Kopfhaltungen, Armarbeit: 

o Karotissinussynkope, 

o zerebrale Ischämie z.B. bei Verlaufsanomalie 
der extrakraniellen Gefäße, 

o Subclavian-Steal-Syndrom. 
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Funktionelle und transiente Störungen 


+ Nahrungsaufnahme: 
o (länger zurückliegend oder bald danach): 
Hypoglykämie, 
o metabolische (dyskaliämische) Paresen, 
o bestimmte Nahrungsmittel: Migräne, 
o Schlucken, Erbrechen: neurokardiogene 
Synkope. 
e Fieber, Erbrechen, Durchfall: 
o epileptischer Anfall, 
o metabolische Entgleisung. 
e Demonstrationssituation/psychische Konflikt- 
situation: histrionischer Zustand. 


Dispositionen (Eigen- und Familien- 
anamnese) 


Unter anderem: 

e Gab es beim Kind, bei den Eltern oder anderen 
Familienangehörigen ähnliche Episoden, ließen 
diese weiterführende Charakteristika erkennen? 

e Ist beim Kind (oder bei den Eltern bzw. Ge- 
schwistern) ein Anfallsleiden bekannt; wurde 
ein solcher Verdacht geäußert? 

e Gibt es eine Migränedisposition (auch relevant 
für kindliche Vertigoformen)? 

e Besteht eine kardiale Gesundheitsstörung, z.B. 
ein Vitium? 

e Nimmt das Kind Medikamente ein? Welche wei- 
teren Medikamente sind im Haus? 

e Sind in der Familie metabolische Leiden be- 
kannt? Gibt es ungeklärte Komata, Todesfälle, 
geistige Entwicklungsstörungen oder neurologi- 
sche Symptome? 


Manifestationsalter 
(s. » Tab. 9.4). 


9.2.2 Differenzialdiagnosen und 
Ursachen 


Hauptsächlich (s.a. » Tab. 9.4) kommen folgende 

Störungen infrage: 

e epileptische Anfälle (s. Kap. 9.5), 

+ Affektkrämpfe; Reflexsynkopen, 

e Migräneäquivalente und die nicht direkt der 
komplizierten Migräne zuzuordnende alternie- 
rende Hemiplegie des Kindesalters, 

+ Vertigofomen (z.B. benigner paroxysmaler 
Schwindel, s. u.), 

e Dyskinesien (wie paroxysmale Dystonien, Tics) 
(s.a. Kap. 11.3), 


° vaskulär-embolisch-kardiale Komplikationen 
(z.B. Rhythmusstörungen im Rahmen eines QT- 
Syndroms), 

+ metabolische Entgleisungen (z.B. hypoglyk- 
ämischer Art oder bei Mitochondriopathie (wie 
dem MELAS-Syndrom, s. Kap. 11.4) einschließ- 
lich Intoxikationen und Hyperventilationsreak- 
tionen, 

e konversionsneurotische - bzw. jetzt meist dis- 
soziativ benannte - Symptome. 


Die beiden pathogenetischen Entitäten mit der va- 
riabelsten klinischen Symptomatik sind die Epilep- 
sie und die Migräne. Insofern müssen diese beiden 
ganz besonders häufig in die differenzialdiagnos- 
tischen Überlegungen einbezogen werden. 


Epilepsie 


Fast alle Formen der paroxysmal-transitorischen 
Störungen können ein Epilepsieäquivalent darstel- 
len. Die Symptomatik epileptischer Anfälle ist ent- 
sprechend sehr variabel (s. Kap. 9.5). Die Dauer 
liegt meist im Bereich von s bis min, kann aber bei 
epileptischem Status auch h bis d umfassen. Typi- 
sche - aber keineswegs obligate - Charakteristika 
sind 
+ spezifische Auslöser (Schlafentzug, Alkoholkon- 
sum, Fotostimulation, Fieber bei Kleinkindern) 
und 
+ die meist stereotype Symptomatik. 


Schließlich weisen die spezifischen EEG-Befunde 
(ggf. unter Provokationsbedingungen) auf eine epi- 
leptische Genese hin. Auch bei gesichertem epilep- 
tischem Anfall ist zu prüfen, ob es sich um ein 
symptomatisches Geschehen (z.B. bei metabo- 
lischer Entgleisung oder entzündlicher Erkran- 
kung) handelt. 


Migräne 


Die Migräne kann sich ebenfalls auf vielfältige 
Weise äußern. Sehstörungen, Beeinträchtigungen 
der Okulomotorik, Ataxie, Schwindel, (Hemi-)Pa- 
resen, sensible Symptome und natürlich Kopf- 
schmerzen gehören dazu. Eine Bewusstseinsstö- 
rung ist (im Gegensatz zu epileptischen Anfällen) 
selten. Der Beginn ist nicht so rasch wie bei den an 
die Veränderung der neuronalen Entladung ge- 
bundenen epileptischen Anfällen. Die Ausbreitung 
sensibler oder motorischer Symptome beispiels- 
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9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


Tab. 9.4 Differenzialdiagnostik paroxysmal-transitorischer, nicht-epileptischer Störungen. 


Alter Entität 
Motorische Plus-Symptome 


Säugling Hyperekplexie 


paroxysmale Stö- 
rung mit extre- 
men Schmerzen 


benigner Säug- 
lingsmyoklonus 


Schauder- 
Attacken 


Spasmus nutans 
(s. Kap. 10.1.6) 


benigner toni- 
scher Aufblick 


Symptome 


übersteigerte 
Schreckreaktion 
(meist Zuckung); 
oft getriggert 
durch akustische 
oder taktile Stimuli 
neonatal: Muskel- 
steifheit bes. im 
Schulter-Gürtel- 
bereich; Ernäh- 
rungs- und 
Atemprobleme 


tonische Attacken 
mit Hautrötung, bei 
Neugeborenen oft 
Harlekin; Brady- 
kardie/Asystolie. 
Später lokale 
Schmerzkrisen bei 
Defäkation, kaltem 
Wind, Essen etc. 


wie infantile Spas- 
men, nur im Wa- 
chen, oft während 
Mahlzeit 


kurzes zittriges An- 
spannen (Schau- 
dern). Adduktion 
Arme, Beugung 
Kopf und Unter- 
arme, immer im 
Wachen (Essen, 
Stress) 


Kopfwackeln bzw. 
-tremor um 2-3/s 
(bzw. Kopfschief- 
haltung); asym- 
metrischer Nystag- 
mus, schnellfre- 
quent - auch 
unilateral; selten 
(1%) Tumoren oder 
Sehbahn oder des 
4. Ventrikels 


Starrer Aufblick, 
Down-beat-Nystag- 
mus beim Versuch 
des Abwärtsblicks, 
z.T. Ataxie, motori- 
sche Retardierung 


Dauer, Frequenz, 
Verlauf 


Verlauf variabel, 
Besserung im 1. 
Jahr, z. T. Persis- 
tenz ins Erwach- 
senenalter 
(Schreck- oder 
emotional indu- 
zierte tonische 
Spasmen mit 
Sturz) 


s bis 2 h, Häu- 
figkeit je nach 

Provokation; le- 
benslange Per- 
sistenz 


Frequenz: tgl. in 
Clustern, Beginn 
3.-8. Monat, Re- 
mission 1./2. 
Jahr 


Dauer: s; Verlauf: 
z.T. später es- 
senzieller Tremor 


je nach Ursache; 
Spontanremissi- 
on 2.-4. Lebens- 
jahr 


min bis h (d); tgl. 
bis wöchentl.; 
Remission 1. De- 
kade 


Weiterführende 
Untersuchungen 


klinisch: gestei- 
gerter Glabella- 
Reflex 

Genetik: GLRA1/ 
GLRB-Gen (Glycin- 
Rezeptoren), 
GPHN, SLC 6A5 
(Glycin-Transpor- 
ter) 

EEG z. A. Epilepsie 


Video, SCN9A- 
Mutation (auto- 
somal-dominant) 


EEG z. A. Epilepsie 


EEG z. A. Epilepsie 


MRT z. A. Tumor 


DD okulogyre Kri- 
se durch Neuro- 

leptika oder selten 
bei Sepiapterinre- 
duktase-Defizienz 


Therapeutische 
Tipps 


Clonazepam 

(0,1-0,2 mg/kgKG/d) 
(Phenobarbital, Val- 
proat) 


Carbamazepin ist 
immer, aber inkom- 
plett effektiv 


manchmal Bes- 
serung unter 
L-Dopa 

Okulogyre Krise: 
Gabe von Biperiden 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.4 Fortsetzung 


Alter 


Kind bis 
Jugendl. 


Entität 


benigner paroxys- 
maler Tortikollis 


benigne paroxys- 
male frühkindliche 
Dystonie 


Sandifer-Syndrom 


Stereotypien und 
Selbst-Stimulatio- 
nen 


medikamentenin- 
duzierte Dystonie 


Tetanie (mit/ohne 
Hyperventilation) 


Tic-Störung 


Symptome 


Kopfdrehung, -Nei- 
gung, auch seiten- 
wechselnd; z. T. 
Übelkeit, Erbre- 
chen, Ataxie 


Dystonie bes. der 
oberen Extremität, 
oft unilateral, Pro- 
nation/Volarflexion, 
2. T. bewegungs- 
getriggert oder mit 
Opisthotonus-Torti- 
kollis 


abnorme Rumpf- 
haltung, Überstre- 
ckung, Tortikollis 
ohne palpable 
Halsmuskelanspan- 
nung 


unterschiedliche 
rhythmische Bewe- 
gungen; Masturba- 
tion; z. T. mit 
vegetativer Symp- 
tomatik (Gesichts- 
rötung) 


Tortikollis, Trismus, 
Opisthotonus, oku- 
logyre Krisen 


Parästhesien und 
Verkrampfung Ge- 
sicht, Hände und 
Füße (Pfötchen- 
stellung 


partiell unterdrück- 
bare kurze unwill- 
kürliche, stereo- 
type, unterschied- 
lich komplexe 
Bewegung 


Dauer, Frequenz, 
Verlauf 

(min) bis h bis d; 
wöchentl. bis 
monatl.; Remis- 
sion 3.-5. Jahr, 
später evtl. pa- 
roxysmale Ver- 
tigo oder 
Migräne 

s bis h; mehrfach 
tgl. bis monatl.; 
Remission 1.-4. 
Jahr 


variabel 


variabel 


min bis d 


min 


variabel 


Weiterführende 
Untersuchungen 
Bei familiären 
Formen ggf. 
CACNATA-Muta- 
tion 


gastroösophagea- 
ler Reflux Hiatus- 
hernie (ph-Metrie, 
Röntgen-Brei- 
schluck) 


Video-EEG 2. A. 
Epilepsie 


Medikamenten- 
anamnese (Dopa- 
minantagonisten, 
Antiemetika, Neu- 
roleptika) 


Chvostek-Phäno- 
men: Reaktion 
auf Irritation des 
N. facialis durch 
Beklopfen vor 
dem Ohr 

Labor, oft Hypo- 
kalzämie (freies 
Kalzium bestim- 
men); Magnesi- 
umspiegel 


Therapeutische 
Tipps 
evtl. Antiemetika 


Protonenpumpen- 
hemmer 
Fundoplikatio 


Anticholinergika 
(z.B. Biperiden 1- 
3 mg i.v. oder i.m.) 


ggf. Rückatmung 
ggf. Elektrolytgabe 


Antihyperkinetika, 
z.B. Tiaprid max. 
400 mg/d 
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Tab. 9.4 Fortsetzung 


Alter 


Entität 


hereditäre myo- 
klonische Dys- 
tonie 


familiäre paroxys- 
male kinesigene 
Choreoathetose 
(s. Kap. 11.3) 


paroxysmale dys- 
tone Choreoathe- 
tose (s. Kap. 11.3) 


paroxysmale an- 
strengungsindu- 
zierte Dyskinesie 


psychogene Zu- 
stände (pseudo- 
epileptisch) 


Motorische Minus-Symptome 


Säugling 


alternierende 

Hemiplegie (alter- 
nating hemiplegia 
of childhood AHC) 


Symptome 


Myoklonien speziell 
der Arme und im 
Halsbereich; z. T. 
Schreibkrampf und 
weitere Dystonien 
(v. a. zervikal); au- 
tosomal-dominant; 
Besserung durch 
Alkoholingestion 


dystone, auch bal- 
listische, Bewe- 
gung, verkrampfte 
Haltung einer oder 
beider Körperhälf- 
ten (kinesigen) 
dystone, choreati- 
sche Attacken, z. T. 
Dysarthrie; Aus- 
löser z. T. Alkohol, 
Koffein, Nikotin, 
Müdigkeit 
Dystonie speziell 
der Beine nach min 
der körperlichen 
Anstrengung; Re- 
mission meist 10- 
15 min danach; 
spezielle Entität mit 
Rolando-Epilepsie 
und Schreibkrampf 
demonstrativer 
Charakter, z. T. in- 
duzierbar; komple- 
xe, meist wenig 
stereotype Motorik; 
Augen oft ge- 
schlossen 
Kombination mit 
echten epilepti- 
schen Anfällen 
möglich! 


akute schlaffe Läh- 
mung, meist unila- 
teral, 2. T. 
Monoparese, Blick- 
lähmung, Nystag- 
mus, dann auch 
dyston oder spas- 
tisch; Sistieren im 
Schlaf 


9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


Dauer, Frequenz, 
Verlauf 


Myoklonien ab 1. 
Lebensjahr mög- 
lich (Median 

5 Jahre), Dys- 
tonie später 
(Median 8 Jah- 
re); Zunahme bis 
Adoleszenz, 
dann stabil 


s; tgl. mehrfach 


min bis h; 
wöchentl. 


min (nach Been- 
digung der Be- 
lastung) 


variabel 


min bis d; un- 
günstige resi- 

duale Entwick- 
lung 


Weiterführende 
Untersuchungen 


Molekulargenetik 
DYT 11: Epsilon- 

Sarcoglycan-Mu- 

tation (SGCE) 


Genetik: 
PRRT2u.a. 


AD oder AR; 
Kopplung Chro- 
mosom 16 peri- 
zentromer 

DYT 18: Glukose- 
Transporter-Muta- 
tionen (GLUT 1), 
Chr 1p35-31.3 


EEG 


Genetik: ATPIA3- 
Mutation 


Therapeutische 
Tipps 
z.B. Anticholin- 
ergika 


Antiepileptika 
(Carbamazepin) 


Clonazepam, Val- 
proat, Acetazolamid 


Acetazolamid, 
L-Dopa, Trihexy- 
phenidyl 


akut: Chloralhydrat 
zur Schlaf-Induktion 
prophylaktisch: Flu- 
narizin, Memantine, 
Topiramat 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.4 Fortsetzung 


‚Alter Entität Symptome Dauer, Frequenz, Weiterführende Therapeutische 
Verlauf Untersuchungen Tipps 
Säugling benigne nächt- akute schlaffe Läh- 5-20 min; 1 - evtl. X-gebunden Pharmakorefraktär, 
bis Klein- liche alternierende mung im Schlaf 20/Jahr; sponta- (nur Jungen be- evt. Flunarizin oder 
kind Hemiplegie (sehr ne Remission im schrieben) oder Clonazepam 
selten DD zu AHC) Verlauf ohne an- autosomal-rezes- 
dere Symptome siv 
Kind Kataplexie plötzlicher Tonus- s; tgl. Narkolepsie? Hy- GHB (Gamma-Hy- 
verlust, affektiv ge- pocretin im Li- droxy-Buyrat), Anti- 
triggert (Lachen); quor), selten bei depressiva (SSRI), 
manchmal nur Teil- Niemann-Pick-Typ Atomoxetin; 
parese Gesicht oder € (NPC), Coffin- Miglustat (NPC) 
obere Extremität Lowry-Syndrom, 
Prader-Willi-Syn- 
drom 
Drop Attack kurzer Tonusverlust i. e.S. bei ver- 
(Begriff wird i.e. ohne Bewusstseins- tebrobasilärer 
S.neurologisch an störung Ischämie: Dopp- 
die Basilarisinsuffi- ler, MRT 
zienz gebunden) 
Kind transitorisch- meist Paresen (s. min MRT, MR-Angio, 
ischämische Atta- Kap. 11.4) Doppler 
cken (TIA) 
episodische Ataxie z.T. kinesigen ge- s bis min EMG evtl. Acetazolamid, 
Typ 1 triggerte Attacken Genetik: KCNAI-  Antiepileptika 
(mit Myokymien) mit Koordinations- Mutation 
störung, Stand- und 
Gangunsicherheit, 
Sehstörung, Zit- 
tern; Myokymien 
der Hände, auch im 
Intervall 
episodische Ataxie Ataxie-Attacken; min bis d; wö- Genetik: Acetazolamid 


Typ 2 


Unfähigkeit zu Ste- 
hen, Übelkeit, 
Schwindel, Nystag- 
mus, nicht immer 
vollständige Symp- 
tomfreiheit im In- 
tervall; Auslösung 
auch durch Stress, 
körperliche Belas- 
tung, Alkohol, Kaf- 
fee 


chentl. bis jährl. 


CACNAT1A-Muta- 
tion 
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9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


Tab. 9.4 Fortsetzung 


Alter Entität Symptome Dauer, Frequenz, Weiterführende Therapeutische 
Verlauf Untersuchungen Tipps 
Kind bis episodische a) hypokaliämische a) hypokali- Labor während a) hypokaliämische 
Jugendl. dyskaliämische Form nach koh- ämisch: Attacke; EKG Form: Präventi- 
Lähmungen lenhydratreicher h bis d; Genetik: on; Diät; wäh- 

Mahlzeit, Schlaf, monatl. bis a) hypokali- rend akuter 
Belastung, Hun- jährl. ämisch: Attacke: Kalium- 
ger, Kälte: pro- b) hyperkali- CACNTIAS- chlorid (oral 
ximal betonte ämisch: min oder SCNAA- 0,2-0,4mmol/ 
schlaffe Paresen, bis h; tgl. bis Mutation kgKG) mehrfach; 
fehlende Eigen- monatl. b) hyperkaliä- Acetazolamid 
reflexe, z. T. be- misch: SCN4A- b) hyperkaliä- 
sondere Schwä- Mutation mische Form: 


Hydrochlorothia- 
zid (25-50 mg) 


che nachts und 
morgens; keine 
Bewusstseins- 
störungen; 
Durst oder Oli- 
gurie vor/wäh- 
rend Attacke 
b) hyperkali- 
ämische Form 
nach körper- 
licher Belastung, 
Kälte, kaliumrei- 
chem Essen: 
schlaffe Paresen, 
meist untere Ex- 
tremität begin- 
nend, nach 
proximal aus- 
breitend, myo- 
tone Symptome 
Gesicht und 
Hände 
Andersen-Syn- 
drom: mit Min- 
derwuchs, Dys- 
morphien, ver- 
längerter QT- 
Zeit 


N 
— 


hemiplegische 


min vor Kopf- 


(min) bis h bis d 


MRT (bei erster 


Flunarizin, Topi- 


Migräne schmerzen Hemi- oder ungewöhn- ramat, Verapamil, 
oder Monoparese; licher Manifesta- Acetazolamid 
auch sensorische, tion) 
sensible, aphasi- Genetik: SCNTA 
sche Symptome oder CACNA1A 


Bewusstseinsstörung 


Säugling blasse Reflex-Syn- bei Schreck oder s Bulbus-Kompressi- bei Extremformen 
bis Klein- kope Schmerz - wenn ons-Test Anticholinergica 
kind überhaupt - Abgrenzung Long- (Atropin) oder 


schwacher Schrei, 
Blässe, Tonus- und 
Bewusstseinsver- 


lust; z.T. dann auch 


Anspannung, Kloni 


QT-Syndrom 


Schrittmacherim- 
plantation 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.4 Fortsetzung 


Alter Entität Symptome Dauer, Frequenz, Weiterführende Therapeutische 
Verlauf Untersuchungen Tipps 
respiratorische typische Auslösung s bis min Anämie-Diagnos- Probatorische 
Affektkrämpfe (Ärger, Schreien) tik (Eisen) Eisen-Substitution 
Apnoe, dann vege- Abgrenzung Long- 
tative Symptome, QT-Syndrom 
Zyanose, Tonusver- 
lust, z. T. Opistho- 
tonus 
fremdinduzierte Bewusstseinsstö- Stimmigkeit der 
Zustände (Münch- rung, vegetative anamnestischen 
hausen by proxy) oder neurologische Angaben überprü- 
Plus- oder Minus- fen; Interaktion 
symptome indu- einschätzen 
ziert durch 
Misshandlung oder 
Vortäuschung der 
Bezugsperson 
Kind bis neurokardiogene situative Bindung s bis min ggf. Provokation ausreichende Hyd- 
Jugendl. Synkopen (Orthostase, Emoti- ggf. kardiologi- rierung und Salz- 
on, Miktion): vege- sche Unter- Zufuhr 
tative Symptome, suchung evtl. Fludrokortison 
Prodromi, Blässe, Beta-Blocker um- 
Tonusverlust bzw. stritten 
Verkrampfung, ein- 
zelne Kloni; auch 
Einnässen möglich; 
rasche Reorientie- 
rung 
Tagträumen Verharren, keine s bis min Ansprechbarkeit?? Überforderungs- 
motorischen Phä- EEG zZ. A. Absen- situationen aus- 
nomene cen schließen 
dissozitaive Zu- ganz variable variabel Klinisches Bild! Psychotherapie 
stände („pseudo- Symptomatik; de- Cave: Überdiag- 
epileptisch“) monstrativer Cha- nostik und -thera- 
rakter; 2. T. pie 
induzierbar; Ab- 
wehrverhalten 
während der Atta- 
cke, z.B. nach Be- 
rühren der 
Wimpern Zusam- 
menkneifen der 
Augen 
Intoxikationen ganz unterschiedi- hbis d Daran denken! ggf. Antidot, ggf. 


und metabolische 
Krisen 


che Symptomkon- 
stellationen; Aus- 
lösung, situative 
Bindung (u.a. kata- 
boler Zustand, Ei- 
weißbelastung; 
psychosoziale Zu- 
spitzung) bzw. wei- 
tere Eigen- und 
Familienanamnese 
geben Hinweise 


Kontakt zum Spe- 
ziallabor; Material 
asservieren 


Energiezufuhr 
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Tab. 9.4 Fortsetzung 
Alter Entität 


Migräne vom 
Basilaristyp 


akute konfusio- 
nelle Migräne 


Symptome 


Bewusstseinsstö- 
rung, Ataxie, bila- 
terale Paräthesien, 
Schwindel, Dys- 
arthrie, Hörstö- 
rung, bil. 
Sehstörungen 
konfusionelle Mi- 
gräne: oft nach 
leichtem Kopftrau- 
ma 


z.T. nach leichtem 
Kopftrauma: Ver- 
wirrtheit, Unruhe, 
Aphasie, Aggres- 
sion, Erbrechen, 
Kopfschmerzen 


Weitere Symptome (vegetativ, sensorisch) 


Säugling benigne paroxys- 

bis Klein- male Vertigo 

kind 

Kind zyklisches 
Erbrechen 

Kind bis Migräne mit Aura 

Jugendl. 


Schlafgebundene Ereignisse 


Neugebore- benigner neona- 
nes bis taler Schlaf-Myo- 
Säugling klonus 


Schwindel, Wack- 

ligkeit; Fallen, z. T. 
Nystagmus; vege- 
tative und emotio- 
nale Symptome 


in der Attacke 
mehrfaches, oft 
minütl. Erbrechen; 
abrupter Beginn, 
oft nachts; z. T. mit 
Durchfall, Kopf- 
schmerzen 


a) unterschiedliche 
sensible, senso- 
rische, motori- 
sche Symptome; 
Visusstörung, 
Skotome, Dop- 
pelbilder; Ver- 
tigo, Übelkeit, 
Ataxie 

retinale Migrä- 
ne: 1-seitige 
Visusstörung 


b 


De 


im Tiefschlaf: repe- 
titive, rhythmische, 
oft bilaterale Zu- 
ckungen der Extre- 
mitäten, promptes 
Sistieren durch 
Weckreiz 


9.2 Paroxysmal-transitorische Störungen 


Dauer, Frequenz, 


Verlauf 
min bis 3 d 


2-24 h 


s bis min; tgl. bis 
monatl.; Remis- 
sion nach Jahren, 
später oft Mi- 
gräne 

h; wöchent!l. bis 


monatl.; oft spä- 
ter Migräne 


Entwicklung 
über min 

a) h 

b) sbis Ih 


min, häufig. 
Remission 2.-3. 
Lebensmonat 


Weiterführende 
Untersuchungen 
Ausschluss Ge- 
fässprozess (MRT) 


EEG: frontale Ver- 
langsamung; Aus- 
schluss Intoxika- 
tion 


Provokation durch 
Schaukelbewe- 
gungen um 1Hz 


Therapeutische 
Tipps 
wie Migräne 


u.U. Diphen- 
hydramin 


Antiemetika 
prophylaktische 
Migränebehand- 
lung 


akut: Ibuprofen, 
ASS; Triptane 
prophylaktisch: 
ASS2 mg/kgKG/d, 
Flunarizin, Betablo- 
cker, Magnesium, 
Pestwurz, Topira- 
mat 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.4 Fortsetzung 


Alter Entität Symptome Dauer, Frequenz, \Weiterführende Therapeutische 
Verlauf Untersuchungen Tipps 
zentrale Hypo- rezidivierende Zya- Verlauf oft pro- Polysomnografie Therapie der Ursa- 
ventilation nosezustände im gredient idiopathisch: Un- che; Nachtbeat- 
Schlaf, flache At- dine-Syndrom mung 
mung, Hypopnoe, symptomatisch 
exzessive Tages- (z.B. Hirnstamm- 
müdigkeit und kompression bei 
Schläfrigkeit Chiari-Malformati- 
on): MRT, EEG, 
Stoffwechsel-Un- 
tersuchungen 
ALTE (apparent überwiegend im Labor Therapie der 
life threatening Schlaf, aber auch (BZ, CRP etc.) Ursache 
event) im Wachzustand: EKG/Echo, EEG, 
Apnoe, Zyanose Bildgebung, Poly- 
oder Blässe, Brady- somnografie 
kardie, Tonusver- 
lust, Bewusstseins- 
störung, für den 
Betrachter anschei- 
nend lebens- 
bedrohlich 
Kleinkind Jactatio capitis/ stereotype rhyth- spontane Remis- Verhaltensdiag- Prävention von Ver- 
corporis mische Bewegun- sion bis 5. Le- nostik letzungen durch 
gen (Kopfschlagen, bensjahr z.B. Auspolsterung 
body rocking) beim des Schlafplatzes 
Einschlafen 
Kind Pavor nocturnus plötzliches Erwa- 1-mal, selten 2- Heimvideo wenn überhaupt: 
(Nachtschreck) chen aus dem bis 3-mal/Nacht; evtl. EEG z.A. Psychotherapie, Ab- 
Schlaf, Panikschrei, 5-20 min; spon- fokaler Anfälle bau von Ängsten 
Aufsetzen/Aufste- tane Remission (stereotyp, Dauer 
hen, Tachykardie, bis Adoleszenz, <2 min, z. T. Auf- 
weite Pupillen, 2.T. Übergang in treten in Clustern) 
Schwitzen, Angst, Somnambulis- psychologische 
Bewusstseinsstö- mus Diagnostik im Ein- 
rung, danach Am- zelfall 
nesie; Auftreten 
meist während der 
1. Hälfte des Nacht- 
schlafs (gebunden 
an Tiefschlaf) 
Kind bis Ju- Restless Legs und Missempfindungen initial fluktuie- Polysomnografie Eisensubtitution, 
gendlicher periodische Bein- der Beine mit Bewe- rend, dann chro- Ferritin ggf. Gabapentin, 


bewegungen 
(„Syndrom der 
unruhigen Beine“) 


gungsdrang beim 
Einschlafen, durch 
Immobilität ver- 
stärkt, durch aktive 
Bewegung inhibiert, 
häufig assoziiert mit 
nächtlichen rhyth- 
mischen Beinbewe- 
gungen und 
exzessiver Tages- 
müdigkeit 


nisch-progre- 
dient 


z.A. sekundärer 
Formen: Hinweise 
auf Neuropathie? 


L-Dopa-Agonisten, 
Benzodiazepin 


s: Sekunde(n); min: Minute(n); h: Stunde(n); d: Tag(e); z. A.: zum Ausschluss; EMG: Elektromyogramm; MRT: 
Magnetresonanztomografie; SSRI: Selektiver Serotonin-Wiederaufnahme-Hemmer. 
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weise dauert 10-30 min. Falls motorische Sympto- 
me bestehen, zeigen sie sich eher als Minus-Symp- 
tomatik, z.B. als Parese, und nicht als Übererre- 
gungsphänomene. Blässe, vegetative Symptome, 
Licht- und Lärmempfindlichkeit stützen die An- 
nahme einer Migräne. Das EEG zeigt während 
(und nach) der Attacke keine hypersynchrone Ak- 
tivität, sondern eine Verlangsamung. Die familiäre 
Disposition schließlich stellt einen diagnostischen 
Mosaikstein dar. (Weiteres zur Migräne s. Kap. Mi- 
gräne). 


9.2.3 Zusammenfassung 


Die vorübergehenden Funktionsstörungen von Be- 
wusstsein, Motorik, Tonus, Koordination oder 
Gleichgewicht bzw. des Vegetativums oder Senso- 
riums haben ihr Korrelat auf der Ebene der neuro- 
nalelektrischen Aktivität (z.B. Epilepsie), der 
Transmitterbalancen (z.B. Dyskinesien), der zereb- 
ralen Durchblutung (z.B. Migräne oder Synkopen) 
oder der metabolischen Situation (z.B. Hypoglykä- 
mie). 

Dem diagnostischen Zugang stehen 2 Wege of- 
fen: 
+ Einige Störungen können nur durch bestimmte 
diagnostische Schritte während der (transitori- 
schen) Manifestation eingeordnet werden. Es ist 
dann alles so vorzubereiten, dass vom Hausarzt 
oder in der Klinik rasch die relevanten Unter- 
suchungen durchgeführt werden können (z.B. 
Bestimmung des Blutzuckerspiegels, der Blutga- 
se, Elektrolyte sowie des Ammoniaks und Lak- 
tats; Urinanalysen; Ableitung eines EEGs. Aus- 
nahme: EKG-Eventrekorder). Eine Symptomdau- 
er, die zumindest wenige min überschreitet, ist 
oft Voraussetzung für eine solche Planung. 
Typischerweise muss allerdings die diagnosti- 
sche Klärung retrospektiv vorgenommen wer- 
den; die Symptome sind bereits remittiert, und 
die nosologische Zuordnung stützt sich im We- 
sentlichen auf die Anamnese. Die genaue Beob- 
achtung (Fremdanamnese) stellt meist den 
Schlüssel zum diagnostischen Erfolg dar. Das 
Verschreiben einer Videokamera käme die Kran- 
kenkasse billiger als ein 4-tägiger Klinikaufent- 
halt (zur „Beobachtung“ und unnützen Laborin- 
anspruchnahme). Alternativ bzw. ergänzend ge- 
ben wir den Eltern eine Liste mit den wichtigsten 
Parametern mit, auf die während der Attacke zu 
achten ist (auslösende Situation, Körperhaltung, 
Tätigkeit; Gesichtsfarbe, Augenstellung; Dauer; 


9.3 Bewusstseinsstörungen 


Benommenheit und Verhalten danach). Die Be- 
achtung der Hauptsymptome ermöglicht oft eine 
erste diagnostische Einordnung (die Bewusst- 
seinsstörung z.B. kann auf einen epileptischen 
Anfall, eine zerebrale Minderdurchblutung oder 
eine metabolische Krise hinweisen). Die äußerst 
sorgfältige Analyse der Situation, aus der heraus 
die Symptomatik auftrat, liefert wesentliche Auf- 
schlüsse über die zugrunde liegende Pathogene- 
se. Das rasche Sich-Aufrichten als Provokation 
eines orthostatischen Kollapszustandes oder das 
wütende Schreien als Auslöser eines Affekt- 
krampfes verdeutlichen dies beispielhaft. 


Die Epilepsie und die Migräne sind unter den tran- 
sitorischen neurologischen Funktionsstörungen 
die beiden Entitäten mit den variabelsten Erschei- 
nungsformen und sind besonders häufig in die dif- 
ferenzialdiagnostischen Überlegungen einzubezie- 
hen. 

Die richtige Diagnose ist die Voraussetzung, um 
die Familie beruhigen zu können bzw. um Schlim- 
meres zu verhindern. Schlimmeres kann hier eine 
jahrelange antiepileptische Behandlung bedeuten 
mit entsprechender Stigmatisierung und psycho- 
sozialer Belastung - oder auch eine erneute Atta- 
cke mit tödlichem Ausgang bei einem Atmungsket- 
tendefekt. 


9.3 Bewusstseinsstörungen 
9.3.1 Worum es geht 


Es kommen in diesem Unterkapitel 2 unterschied- 
liche Qualitäten zusammen, zum einen die Wach- 
heit (Wakefulness), und zum anderen die Eigen- 
und Umgebungsbewusstheit (Awareness, Con- 
sciousness). Letztere ist nicht ohne Erstere, Erst- 
genannte aber ohne Letztgenannte möglich. 

Es handelt sich um ein Querschnittskapitel in 
dem Sinne, dass „Bewusstseinsstörung“ nur impli- 
ziert, dass gewisse zerebrale Strukturen bilateral 
beeinträchtigt sind; die Wege in diese Beeinträch- 
tigung sind extrem heterogen. Bewusstsein ist an 
thalamische, hippokampale und kortikale Struktu- 
ren bzw. entsprechende Verbindungen gebunden. 

Die große Nähe der hier angesprochenen The- 
matik zu folgenden weiteren Kapiteln ist evident: 
Kap. 9.2 (Paroxysmal-transitorische Störungen), 
Kap. 9.5 (Phänomenologie epileptischer Anfälle), 
Kap. 12.1 (Geistige Behinderung und Regression; 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


235 
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nahme einer Migräne. Das EEG zeigt während 
(und nach) der Attacke keine hypersynchrone Ak- 
tivität, sondern eine Verlangsamung. Die familiäre 
Disposition schließlich stellt einen diagnostischen 
Mosaikstein dar. (Weiteres zur Migräne s. Kap. Mi- 
gräne). 


9.2.3 Zusammenfassung 


Die vorübergehenden Funktionsstörungen von Be- 
wusstsein, Motorik, Tonus, Koordination oder 
Gleichgewicht bzw. des Vegetativums oder Senso- 
riums haben ihr Korrelat auf der Ebene der neuro- 
nalelektrischen Aktivität (z.B. Epilepsie), der 
Transmitterbalancen (z.B. Dyskinesien), der zereb- 
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Dem diagnostischen Zugang stehen 2 Wege of- 
fen: 
+ Einige Störungen können nur durch bestimmte 
diagnostische Schritte während der (transitori- 
schen) Manifestation eingeordnet werden. Es ist 
dann alles so vorzubereiten, dass vom Hausarzt 
oder in der Klinik rasch die relevanten Unter- 
suchungen durchgeführt werden können (z.B. 
Bestimmung des Blutzuckerspiegels, der Blutga- 
se, Elektrolyte sowie des Ammoniaks und Lak- 
tats; Urinanalysen; Ableitung eines EEGs. Aus- 
nahme: EKG-Eventrekorder). Eine Symptomdau- 
er, die zumindest wenige min überschreitet, ist 
oft Voraussetzung für eine solche Planung. 
Typischerweise muss allerdings die diagnosti- 
sche Klärung retrospektiv vorgenommen wer- 
den; die Symptome sind bereits remittiert, und 
die nosologische Zuordnung stützt sich im We- 
sentlichen auf die Anamnese. Die genaue Beob- 
achtung (Fremdanamnese) stellt meist den 
Schlüssel zum diagnostischen Erfolg dar. Das 
Verschreiben einer Videokamera käme die Kran- 
kenkasse billiger als ein 4-tägiger Klinikaufent- 
halt (zur „Beobachtung“ und unnützen Laborin- 
anspruchnahme). Alternativ bzw. ergänzend ge- 
ben wir den Eltern eine Liste mit den wichtigsten 
Parametern mit, auf die während der Attacke zu 
achten ist (auslösende Situation, Körperhaltung, 
Tätigkeit; Gesichtsfarbe, Augenstellung; Dauer; 


9.3 Bewusstseinsstörungen 


Benommenheit und Verhalten danach). Die Be- 
achtung der Hauptsymptome ermöglicht oft eine 
erste diagnostische Einordnung (die Bewusst- 
seinsstörung z.B. kann auf einen epileptischen 
Anfall, eine zerebrale Minderdurchblutung oder 
eine metabolische Krise hinweisen). Die äußerst 
sorgfältige Analyse der Situation, aus der heraus 
die Symptomatik auftrat, liefert wesentliche Auf- 
schlüsse über die zugrunde liegende Pathogene- 
se. Das rasche Sich-Aufrichten als Provokation 
eines orthostatischen Kollapszustandes oder das 
wütende Schreien als Auslöser eines Affekt- 
krampfes verdeutlichen dies beispielhaft. 


Die Epilepsie und die Migräne sind unter den tran- 
sitorischen neurologischen Funktionsstörungen 
die beiden Entitäten mit den variabelsten Erschei- 
nungsformen und sind besonders häufig in die dif- 
ferenzialdiagnostischen Überlegungen einzubezie- 
hen. 

Die richtige Diagnose ist die Voraussetzung, um 
die Familie beruhigen zu können bzw. um Schlim- 
meres zu verhindern. Schlimmeres kann hier eine 
jahrelange antiepileptische Behandlung bedeuten 
mit entsprechender Stigmatisierung und psycho- 
sozialer Belastung - oder auch eine erneute Atta- 
cke mit tödlichem Ausgang bei einem Atmungsket- 
tendefekt. 


9.3 Bewusstseinsstörungen 
9.3.1 Worum es geht 


Es kommen in diesem Unterkapitel 2 unterschied- 
liche Qualitäten zusammen, zum einen die Wach- 
heit (Wakefulness), und zum anderen die Eigen- 
und Umgebungsbewusstheit (Awareness, Con- 
sciousness). Letztere ist nicht ohne Erstere, Erst- 
genannte aber ohne Letztgenannte möglich. 

Es handelt sich um ein Querschnittskapitel in 
dem Sinne, dass „Bewusstseinsstörung“ nur impli- 
ziert, dass gewisse zerebrale Strukturen bilateral 
beeinträchtigt sind; die Wege in diese Beeinträch- 
tigung sind extrem heterogen. Bewusstsein ist an 
thalamische, hippokampale und kortikale Struktu- 
ren bzw. entsprechende Verbindungen gebunden. 

Die große Nähe der hier angesprochenen The- 
matik zu folgenden weiteren Kapiteln ist evident: 
Kap. 9.2 (Paroxysmal-transitorische Störungen), 
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Funktionelle und transiente Störungen 


im Zusammenhang mit den progredienten Enze- 
phalopathien). 


9.3.2 Definitionen 


+ Folgende Begriffe sollen erläutert werden: 

° Somnolenz: Schläfrigkeit; Patient kann zur Be- 
folgung einfacher Aufforderungen gebracht wer- 
den. 

e Stupor: nur nach starker Stimulation vorüber- 
gehende Reaktion (ähnlich tiefem Schlaf). 

e Koma: anhaltende Bewusstlosigkeit (mindestens 
länger als 1 h), keine gezielten Reaktionen, Au- 
gen geschlossen. (s. » Tab. 9.5). 

+ Konfusion = Plus-Symptomatik: entspricht in 
etwa der Verwirrtheit, ähnlich Delir; Denk- und 
Handlungsstörung (oft Probleme bezüglich Ori- 
entierung, kognitiver Operationen, neuer Ge- 
dächtnisspeicherung). 


Weitere Begriffe s. » Tab. 9.5. 


Tab. 9.5 Bewusstseinsstörungen. 


Bewusstsein Schlaf-|Wach- 
Rhythmus 

Koma - = 
apallisches Syn- - + 
drom, vegetativer 
Status 
Minimal bewusster | + 
Zustand (Minimally 
Conscious State) 
Locked-in-Syndom + ar 
akinetischer sel ar 


Mutismus 


Der Zustand der Bewusstseinsstörung sollte 
konkretisiert werden, da die schon angesproche- 
nen Begriffe nicht immer ausreichende Klarheit 
vermitteln. Die (minimal bzgl. kindlicher Antwor- 
ten modifizierte) Glasgow-Coma-Scale ist hier hilf- 
reich (» Tab. 9.6). Dennoch sollte der Befund auch 
konkrete Beschreibungen enthalten (wie z.B.: „... 
ist in der Lage, einfache Aufforderungen umzuset- 
zen, z.B. die Nase zu zeigen, wirkt aber müde, ver- 
langsamt und scheint wegzudämmern bzw. zu 
schlafen, wenn er nicht weiter angesprochen oder 
stimuliert wird“). 


Motorische 
Funktion 


(+) s. Besonder- 
heiten 


Tetraparese, er- 
haltene (vertika- 
le) Okulomoto- 
rik bzw. 
intentionaler 
Augenschluss 


+/- 


Respiratorische 
Funktion 


J 


er 


+/- 


Besonderheiten 


vegetative, emotiona- 
le, motorische Äuße- 
rungen möglich, aber 
von außen nicht in- 
tendiert, kein Blick- 
folgen 


Gerichtete Schmerz- 
abwehr; Hinwendung 
zur Akustik, 

bzw. visuelles Fixie- 
ren; zielbewusstes 
Verhalten, affektives 
Reagieren; [Befolgen 
von Einfachen Auffor- 
derungen/oder ver- 
ständliche sprachliche 
Äußerungen] (aber 
keine funktionelle in- 
teraktive Kommuni- 
kation bzw. Gebrauch 
von verschiedenen 
Objekten) 
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9.3 Bewusstseinsstörungen 


Tab. 9.6 Glasgow-Coma-Scale (modifiziert). 


Bewertung (Punkte) 
6 5 4 3 2 1 
Augen spontan auf Ansprache bzw. Ge- auf Schmerz nicht 
öffnen räusche 
sprachliche altersadäquat schreit irritierbar umgebungs- nur Lautieren; kein keine 
Antworten bzw. einzel- bezogen; unzusammen- sprachlicher Umge- 
ne Worte hängende Einzelworte bungsbezug 
bzw. ver- 
wirrte Sät- 
ze 
motorische adäquat lokalisiert normale bei Schmerz abnorme bei Schmerz Stre- keine 
Antworten Schmerz, bzw. Flexion als Flexion bzw. Beuge- ckung der Extremi- 
Motorik da- Antwort synergien tät 
rauf bezogen 
9.3.3 Diagnostischer Zugang + Vorliegen klarer neurologischer Befundabwei- 
. . chungen (z.B. Hirnnervenausfälle, Halbseiten- 
Erste Einschätzung symptome), 
+ Vorliegen von Verletzungszeichen speziell im 


Die erste Beurteilung der akuten Situation bezieht 
sich 
° zum einen auf die Einschätzung des Bewusst- 
seinszustandes, der Reagibilität, 
e zum anderen auf die primäre Beurteilung der vi- 
talen Funktionen und 
° drittens auf die erste orientierende Wertungder Verlauf und Manifestation 
Gesamtsituation, z.B. im Sinne von weiteren 
i (» Tab. 9.7). 
Traumazeichen. 


Schädelbereich, 
e Fieber. 


(s.a. » Abb. 9.3) 


Danach ist zu entscheiden, ob ein lebensbedrohli- Qualität der Bewusstseinsstörung 
cher Zustand vorliegt und gegebenenfalls akut Re- 


ö . . . i Veränderte Bewusstseinsphänomene können un- 
animations- bzw. Intensivmaßnahmen eingeleitet 


1 B h b ielle I . terteilt werden: 
we Be ur es Ders DNDNEN, + Minus-Symptomatik (Somnolenz und Koma 
etwa neurochirurgischer Art, notwendig sind. u.a.) 


Der weitere Zugang kann anhand der folgenden 


. + Plus-Symptomatik (qualitative Veränderung: 
Trias gestaltet werden: 


Verwirrtheit bzw. Konfusion, Halluzinationen, 
Illusionen, Delir). 


Abb.9.3 Diagnostischer Zugang bei 


Bewusstseinsstörung - Minus-Symptomatik Bewusstseinsstörung (Minus-Sympto- 
| matik). 
Trauma- Infekt- (fokale) sonst 
verdacht verdacht neurologische 
Pathologie 
zuerst: MRT,CT Blut, Urin, MRT Labor, Stoff- 
Liquor wechselunter- 
suchung 
dann: Bildgebung EEG MRT 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.7 Verlauf und Manifestation von Bewusstseinsstörungen. 


Verlauf 


ganz rasch 


rasch 


protrahiert 


mit (nach) Fieber 


mit Kopfschmerzen 


Beim Plus-Symptom im Sinne einer qualitativen 

Veränderung handelt es sich 

° meist um einen Prozess, der beide Hemisphären 
involviert und 

+ eher um ein Geschehen, das nicht primär läsio- 
nell, sondern „irritierend“ wirkt. 


Insofern geht es speziell um folgende Pathogene- 
sen: 

e Intoxikationen, 

+ metabolische Entgleisung, 

e Infektionen, 

 epileptische Anfälle und Migränevarianten, 

e psychotisches Geschehen (exogen und endogen). 


Daraus leiten sich bestimmte diagnostische Maß- 
nahmen ab. 


Anamnese 


° Gab es Besonderheiten in den Stunden bzw. Ta- 
gen vorher? (Unter Umständen muss die Situa- 
tion des Auffindens genau rekonstruiert werden: 
Welche Tätigkeit? Wer war in der Nähe? etc.) 

o Infektzeichen, 

o Durchfall, Dehydratationszustände, 

o besondere Nahrungsaufnahme oder -karenz, 
o Medikamente, Drogen, Giftkontakt, 

o Trauma (auch Misshandlung), 

o körperliche Belastung, 

o besondere psychische Belastungen. 

Sind Vorerkrankungen oder Dispositionen be- 
kannt? 

o Migräne, 

o epileptische Anfälle, 


mit vorhergehender Müdigkeit 


epileptischer Anfall; Hirntrauma (etwa im Sinne 
der Commotio); Blutung, Ischämie (Synkope) 
Hypoglykämie, Vergiftung 

Intoxikation; metabolische Krise, ggf. als Kom- 
plikation nach Infarkt 

Infektion (Enzephalitis, Sepsis); Reye-Syndrom; 
metabolische Grunderkrankung wie Mitochon- 
driopathie; zentrales cholinerges bzw. malignes 
neuroleptisches Syndrom; maligne Hyperthermie 
Raumforderung bzw. allgemein Hirndruck, u.a. 


Tumor, Thrombose, Migräne (dann eher Kon- 
fusion) 


o Entwicklungsstörung; frühere Episoden mit 
Bewusstseinsänderung oder Erbrechen oder 
Ataxie - bzw. bekannte neurologische Grund- 
erkrankung, 

o Diabetes, andere Stoffwechselstörungen oder 
endokrine Störungen, 

o Nierenprobleme, Herzfehler, Splenektomie, 

o Medikamenteneinnahme, Drogen (S.0.), 

o Unverträglichkeiten, Allergien, 

o psychische Probleme, Rückzugstendenzen, 
Wesensänderung. 


Klinische Untersuchung - weiteres 
Planen 


+ Kreislauf: Blutdruck an mehreren Extremitäten, 
Pulse, Atmung, Sättigung, Temperatur, etc. 

° Ansprechbarkeit bzw. Grad und Art der Be- 
wusstseinsstörung (S.0.). 

+ Neurologische Befunde: 

o Meningismus (ggf. Fontanellenbeurteilung), 
Haltung, Spontanmotorik, 

° Pupillo- und Okulomotorik, 

o Kornealreflex; wenn kein zervikales Trauma 
vorliegt: okulozephales Manöver; Testung der 
kalorischen Vestibularisantwort, 

o Eigen- und Fremdreflexe. 

+ Traumazeichen: speziell Blutung oder Schwel- 
lung, besonders im Schädel-, Ohr- und Wirbel- 
säulenbereich, 

+ Infektzeichen. 

+ Weitere Befunde: 

o Haut (Einstichstellen, Exsikkosezeichen, Bläs- 
chen bei Herpes, Petechien nicht nur bei Me- 
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ningokokkensepsis) und weitere Verletzungs- 
zeichen, 

o Abdomen; Organomegalie, lleus, Traumazei- 
chen u.a., 

o Extremitätenbefunde, 

o besonderer Geruch (z.B. Azeton bei diabeti- 
schem, süßlich bei hepatischem Koma). 

+ Bei äußeren Zeichen: Fotodokumentation. 


Je nach klinisch erhobenen Befunden und (Ver- 
dachts-)Diagnosen sollte zunächst das weitere Set- 
ting geplant werden. Dies bezieht sich auch auf 
mögliche sekundäre Verschlechterungen. 

Ist die Nähe einer neurochirurgischen Abteilung, 
z.B. zur möglichen Entdeckelung, wünschens- 
wert? 

e Welche Kontrolluntersuchungen nach welcher 
Zeit? (U.a. malignes Hirnödem nach h/d.) 

e Ist eine antiinfektiöse Umgebungsprophylaxe an- 
gezeigt (bei bestimmten Meningoenzephaliti- 
den; HIB [Haemophilus influenzae Serotyp b], 
Meningokokken)? 

Ist der Kontakt mit einem Stoffwechselzentrum 
herzustellen? 

e Sollte das Jugendamt eingeschaltet werden? 


Zusatzuntersuchungen 


(Ohne Anspruch auf Vollständigkeit, da man im 
Einzelfall primär auch einmal den HNO-Arzt oder 
den Nephrologen braucht). 

e Labor: 

o Blut: wenn (fast) nichts bekannt ist: Blut- 
zucker, Blutgasanalyse, Elektrolyte, Blutbild 
(Kreatinin, Harnstoff und Lactat; Transamina- 
sen, LDH, CK, Gerinnung, CRP; + Urinstix, 5. u.). 

o Weitergehend: Ammoniak; Osmolalität; ggf. 

Schilddrüsen- und Kortisolwerte. Azyl-Carniti- 
ne; freie Fettsäuren, Beta-OH-Butyrat; Toxiko- 
logie. Porphyrine; isoelektrische Transferrin- 
analysen; ggf. Virusserologie und Blutkulturen. 
Urin: Aminosäuren und organische Säuren, 
weiteres metabolisches Screening; Sulfit im 
frischen Urin; Porphyrine, Toxikologie (wei- 
teres Asservieren). 

Liquor (wenn keine Einklemmungsgefahr): 
Meningoenzephalitis-Verdacht, u.a. Herpes 
und Bakterien mit besonderer therapeutischer 
Implikation; bei primär unauffälligem Liquor 
Enzephalitis nicht völlig ausgeschlossen (!), Se- 
rologien, PCR, IgG-Index; ggf. auch Neuro- 
transmitter, neurometabolische Parameter. 

o Im Zweifelsfall: asservieren. 


o 


o 


9.3 Bewusstseinsstörungen 


e Zerebrale Bildgebung: meist MRT (u. U. auch 
MR-Angio), Sono beim Säugling; CToder auch 
Röntgen bei Frakturfragen; CT (falls schneller als 
MR verfügbar) bei Blutungsverdacht. Vordring- 
lich bei (s. a. » Abb. 9.3): 

o Verletzungszeichen, 

o fokaler und konkreter neurologischer Sympto- 
matik, 

o Hirndruckverdacht oder 

o falls Dispositionen vorhanden sind, etwa im 
Sinne einer Shunt-Versorgung. 

Elektroenzephalogramm (EEG): 

o bei möglichem non-konvulsiven epileptischen 
Status, 

o auch Hinweise im Sinne einer schweren Migrä- 
ne, 

o ggf. bei Intoxikationen, 

o bei möglicher Enzephalitis, 

o Allgemeinveränderung als Hinweis auf die glo- 
bale Funktionsstörung, 

o „Koma-Typ“: z.B. Alpha. 

Akustisch evoziertes Potenzial (AEHP, akustisch 

evoziertes Hirnstamm-Potenzial), somatosenso- 

risch evoziertes Potenzial (SEP), visuell evozier- 
tes Potenzial (VEP): 

o ergänzende Diagnostik bei (vermuteten) Hirn- 
stammprozessen (AEHP), 

o bei anderen zerebralen oder spinalen Manifes- 
tationen, auch um einen zentraldemyelinisie- 
renden Prozess konkreter einschätzen zu kön- 
nen, 

o ggf. Bedeutung für prognostische Verlaufsun- 
tersuchungen. 

Doppler, Duplex-Sonografie (der zuführenden 

und zerebralen Gefäße). 

Kardiologische Untersuchung: 

o Vitium, Gefäßanomalie. 

o Endokarditis. 

Augenäfrztliche Untersuchung: 

o retinale Blutungen (z.B. nach Schütteltrauma), 

o Hirndruckzeichen. 

Röntgen, Sonografie, Ganzkörper-MR, Szinti- 

grafie, weitere Bildgebung anderer Körperteile: 

o z.B. auch zum Nachweis älterer Frakturen bei 
möglicher Kindesmisshandlung, 

o Ileus, Perforation etc. 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Ursachen 


Es soll in diesem Kapitel verdeutlicht werden, dass 
es nach Anamnese und Befunderhebung Strategien 
gibt, um die infrage kommenden Ursachen ein- 
zugrenzen. Dennoch kann es manchmal hilfreich 
sein, anhand einer Zusammenstellung eine Über- 
sicht zu gewinnen. 

e Metabolische Ursachen im weitesten Sinne: 

o Störungen im Bereich der Aminosäuren und 
der organischen Säuren, Harnstoffstörungen, 

o Iysosomale, peroxisomale und mitochondriale 
Störungen, 

o Neurotransmitterprobleme; Carbohydrat-Gly- 
kosylationsstörungen, 

o endokrine Erkrankungen oder Entgleisungen, 
diabetische Ketoacidose, Hypo- und Hyper- 
natriämie; weitere Elektrolytentgleisungen, 

o Vergiftungen (Medikamente, Drogen, anderer 
Giftkontakt; auch einmal im Sinne eines 
Münchhausen-by-proxy-Syndroms), 

o metabolisch-nutritiv wie Wernicke-Enzepha- 
lopathie bei Thiaminmangel, 

o metabolische Störungen bei Nieren- oder 
Leberfunktionsstörungen; Reye-Syndrom. 

Inflammatorisch-infektiös: 

o erregerbedingte Meningoenzephalitiden 
(auch an Herpes denken), 

o allgemeine Infektionen, Sepsis, 

o akute demyelinisierende Enzephalomyelitis 
(ADEM); MS. 

Kreislaufprobleme, Schock (bei kardiologischer 

Störung, allergischer Reaktion etc.). 

+ Weitere exogene Pathogenesen: 

o Trauma, bei kleineren Kindern auch im Sinne 
einer Misshandlung, 

o Tumoren und Raumforderungen, 

o zerebrovaskuläre Ereignisse, also Hämor- 
rhagien und Ischämien, auch venöse Infarkte, 
Thrombosen. 

Epileptische Anfälle und Migräne. 

Dissoziative Symptome, Konversionsphänome- 

ne. 


9.4 Schlafstörungen 
9.4.1 Worum es geht 


Schlafgebundene Störungen und vermehrte Tages- 

müdigkeit oder Tagesschläfrigkeit können die Le- 

bensqualität von Kindern und Jugendlichen, aber 

auch die ihrer Umgebung erheblich beeinflussen. 

In der ärztlichen Sprechstunde kommen sie vor als 

e paroxysmale Ereignisse im Schlaf, die meist 
spontan geschildert werden und phänomenolo- 
gisch bestimmten Entitäten zuzuordnen sind, 

e Ein- und Durchschlafstörungen als Hinweis auf 
eine gestörte Qualität des Nachtschlafs und als 

+ vermehrte Tagesmüdigkeit, die sich auch unspe- 
zifisch als Leistungs-, Konzentrations- oder Ver- 
haltensstörung zeigen kann. 


Diese Symptome müssen bei entsprechender Kon- 
stellation richtig gedeutet bzw. überhaupt erst ge- 
zielt erfragt werden. Das „Dran denken“ ist hier 
also entscheidend, die weiteren diagnostischen 
und ggf. therapeutischen Schritte ergeben sich 
zwangsläufig. 

Die Bedeutung der Schlafstörungen ergibt sich 
zum einen aus dem aktuellen Leidensdruck sowie 
den vorhandenen Behandlungsoptionen. Die Fol- 
gen von Schlafstörungen in der frühen Kindheit 
werden zum anderen aber auch in späteren Ent- 
wicklungs- und Verhaltensstörungen gesehen - 
wie vermehrter Hyperaktivität und Impulsivität 
sowie kognitiven Defiziten. In den letzten Jahren 
verdichten sich außerdem die Befunde, dass das 
Adipositasrisiko zur kindlichen Schlafstörung bzw. 
Schlafdeprivation korreliert ist. 


9.4.2 Beurteilung von Schlaf- 
störungen: Definitionen - 
Klassifikation 


Schlafbedürfnis und Schlaf-wach-Rhythmus sind 
ein zirkadian angelegtes biologisch-genetisch de- 
terminiertes System mit individuellen Reifungs- 
und Änderungsprozessen. Die Schlafdauer nachts 
und tags ist altersabhängig und interindividuell 
sehr variabel: Sie beträgt im Alter von 1 Monat ca. 
14,5 h (9-19 h), mit 1 Jahr 14 h (11-17 h), mit 
5 Jahren etwa 11,5 h (9,5-13,5 h) und mit 10 Jah- 
ren 10h (9-11h). 

Schlafstörungen (» Tab. 9.8) kommen über die 
gesamte Säuglingszeit, Kindheit und Jugend vor. 
Sie können sich als schlafbezogene Symptome, 
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Kreislaufprobleme, Schock (bei kardiologischer 

Störung, allergischer Reaktion etc.). 

+ Weitere exogene Pathogenesen: 

o Trauma, bei kleineren Kindern auch im Sinne 
einer Misshandlung, 

o Tumoren und Raumforderungen, 

o zerebrovaskuläre Ereignisse, also Hämor- 
rhagien und Ischämien, auch venöse Infarkte, 
Thrombosen. 

Epileptische Anfälle und Migräne. 
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9.4 Schlafstörungen 
9.4.1 Worum es geht 


Schlafgebundene Störungen und vermehrte Tages- 

müdigkeit oder Tagesschläfrigkeit können die Le- 

bensqualität von Kindern und Jugendlichen, aber 

auch die ihrer Umgebung erheblich beeinflussen. 

In der ärztlichen Sprechstunde kommen sie vor als 

e paroxysmale Ereignisse im Schlaf, die meist 
spontan geschildert werden und phänomenolo- 
gisch bestimmten Entitäten zuzuordnen sind, 

e Ein- und Durchschlafstörungen als Hinweis auf 
eine gestörte Qualität des Nachtschlafs und als 

+ vermehrte Tagesmüdigkeit, die sich auch unspe- 
zifisch als Leistungs-, Konzentrations- oder Ver- 
haltensstörung zeigen kann. 


Diese Symptome müssen bei entsprechender Kon- 
stellation richtig gedeutet bzw. überhaupt erst ge- 
zielt erfragt werden. Das „Dran denken“ ist hier 
also entscheidend, die weiteren diagnostischen 
und ggf. therapeutischen Schritte ergeben sich 
zwangsläufig. 

Die Bedeutung der Schlafstörungen ergibt sich 
zum einen aus dem aktuellen Leidensdruck sowie 
den vorhandenen Behandlungsoptionen. Die Fol- 
gen von Schlafstörungen in der frühen Kindheit 
werden zum anderen aber auch in späteren Ent- 
wicklungs- und Verhaltensstörungen gesehen - 
wie vermehrter Hyperaktivität und Impulsivität 
sowie kognitiven Defiziten. In den letzten Jahren 
verdichten sich außerdem die Befunde, dass das 
Adipositasrisiko zur kindlichen Schlafstörung bzw. 
Schlafdeprivation korreliert ist. 


9.4.2 Beurteilung von Schlaf- 
störungen: Definitionen - 
Klassifikation 


Schlafbedürfnis und Schlaf-wach-Rhythmus sind 
ein zirkadian angelegtes biologisch-genetisch de- 
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und Änderungsprozessen. Die Schlafdauer nachts 
und tags ist altersabhängig und interindividuell 
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14,5 h (9-19 h), mit 1 Jahr 14 h (11-17 h), mit 
5 Jahren etwa 11,5 h (9,5-13,5 h) und mit 10 Jah- 
ren 10h (9-11h). 

Schlafstörungen (» Tab. 9.8) kommen über die 
gesamte Säuglingszeit, Kindheit und Jugend vor. 
Sie können sich als schlafbezogene Symptome, 
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9.4 Schlafstörungen 


Tab. 9.8 Klassifikation der Schlafstörungen (Auswahl, modifiziert nach der International Classification of Sleep Disorders, 


ICSD-2). 
Schlafstörung 


primäre Insomnien 


schlafbezogene Atmungsstörungen 


zentral bedingte Hypersomnien 


Parasomnien 


schlafbezogene Bewegungsstörungen 


zirkadiane Schlafstörungen 


aber auch als Tagessymptome äußern. Eine Schlaf- 
störung wird allgemein als klinisch bedeutsam 
eingeschätzt, wenn 

* die Beschwerden mindestens 1 Monat anhalten, 
e öfter als 2- bis 3-mal pro Woche auftreten, 

+ die Tagesbefindlichkeit gestört ist oder 

+ im Schlaf auffällige Verhaltensweisen auftreten. 


Insomnie: Ein- oder Durchschlafstörung mit chro- 
nisch nicht erholsamem Schlaf. 

Wichtige anamnestisch zu erfragende Aspekte: 
Schlafgewohnheiten, abendliche Aktivitäten, Bett- 
gehzeit, Rituale, evtl. geäußerte Ängste, Dauer der 
Einschlafzeit, Gesamtschlafdauer, Verhalten wäh- 
rend des Schlafs (Unruhe, Schnarchen, Bettnässen 
etc.), Aufwachphasen, Aufwachzeit, spontanes 
Wachwerden, Erweckbarkeit, Befindlichkeit nach 
dem Erwachen, wachbezogene Anamnese wie bei 
Hypersomnie (s.u.). 


Beispiele 


verhaltensbedingt, 
inadäquate Schlafhygiene (z.B. durch übermäßige Reiz- 
einwirkungen) 


Frühgeborenenapnoen, 

zentrales Hypoventilationssyndrom, 

obstruktives Schlaf-Apnoe-Hypopnoe-Syndrom (OSAHS), 
schlafbezogene Hypoventilation bei neuromuskulärer, 
pulmonaler oder skelettaler Erkrankung 


Narkolepsie, 
primäre (familiäre) Hypersomnie, 
Kleine-Levin-Syndrom 


Pavor nocturnus, 
Schlafwandeln, 
Alpträume 


Restless-Legs-Syndrom, 
Bruxismus, 
rhythmische Bewegungsstörungen 


verzögertes Schlafphasensyndrom, 
organisch bedingt, z.B. bei Blindheit 


Parasomnien: Abnorme Episoden von Verhal- 
tensmustern oder physiologischen Ereignissen, die 
während des Schlafs oder des Schlaf-wach-Über- 
gangs auftreten. Sie bewirken meist keine Tages- 
symptome. 

Anamnese: exakte Schilderung der Verhaltens- 
muster oder Ereignisse (Symptomatik, Häufigkeit, 
Dauer). 

Hypersomnie: Vermehrung der Gesamtschlaf- 
dauer mit auffällig viel Tagschlaf (= Tagesschläfrig- 
keit, in Abgrenzung zur Müdigkeit). 

Anamnestisch zu erfragende Symptome: Ge- 
samtschlafdauer (Schlafprotokoll), Tagesmüdigkeit 
(Fatigue), Einschlafdrang am Tag, Antriebslosigkeit, 
Stimmungsschwankungen, Konzentrationsmangel, 
verringerte Leistungsfähigkeit in Schule und Frei- 
zeit, evtl. mit Einschränkung von Sozialkontakten. 
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9.4.3 Diagnostische Ansätze 


Allgemeiner diagnostisch- 
therapeutischer Zugang 


(» Abb. 9.4.) 
gestörter Schlaf und/oder Tagesmüdigkeit 
anhaltend + Leidensdruck 
(= Dauer > 4 Wochen, hohe Intensität) 
Y 
Fremd- und Eigenanamnese, Schlafprotokoll, 
Fragebogen, körperliche Untersuchung 
Y 
Leit- somatische Verhalten oder psychische 
symptome | Symptome Umgebungsfaktoren Problematik 
auffällig 
Beispiele Schnarchen, exzessive Einschlaf- Depression 
Bewegungs- rituale Angst 
störungen Licht, Lärm Panikstörung 
Kataplexie 
Y Y Y 
weitere apparativ psychiatrisch 
Diagnostik | Labor 
Y Y Y 
Therapie spezifisch Beratung Grunderkrankung 
Insomnie 
(» Tab. 9.9.) 


Tab. 9.9 Insomnie: Manifestationsalter und Differenzialdiagnosen. 


Hauptsymptom 


Einschlafstörung 


Einschlafstörung mit 
Bewegungsstörung 


Typisches Alter und 
typische Symptome 
Kleinkindalter: exzessive 
Rituale 


Schul-, Jugendalter: unruhi- 
ge Umgebung, spätes 
Fernsehen etc. 

Adoleszenz: Antriebslosig- 
keit, Verstimmung, Tages- 
müdigkeit 

Kleinkindalter: stereotype 
rhythmische Bewegungen 


Schul-, Jugendalter: Bein- 
schmerzen, Missempfin- 
dungen, Bewegungsdrang, 
Tagesschläfrigkeit 


Verdachtsdiagnosen 


verhaltensbedingte 
Insomnie 


Delayed-Sleep-Phase-Syn- 
drome 


Depression 


Jactatio capitis, Jactatio 
corporis 


Restless-legs-Syndrom 


Abb. 9.4 Diagnostisch(-therapeuti- 
scher) Zugang bei Schlafstörungen. 


Bestätigende Diagnostik 


typische Anamnese, ggf. 
kinderpsychiatrische Diag- 
nostik 


typische Anamnese 


psychiatrische Diagnostik 


typische Anamnese 


gezielte Anamnese, Poly- 
somnografie, Therapiever- 
such: Eisen, Gabapentin, 
L-Dopa 
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Tab. 9.9 Fortsetzung 
Hauptsymptom 


Durchschlafstörung, 
häufiges Erwachen 


Typisches Alter und 
typische Symptome 


jedes Alter: Schnarchen, 
Schwitzen, Mundatmung, 
Apnoen, Enuresis, Tages- 
müdigkeit, ADHS-Sympto- 
me 


jedes Alter: Tagesmüdig- 
keit, Hypo- und Apnoen 


Verdachtsdiagnosen 


OSAHS: 

« hypertrophe Adenoide, 

 kraniofaziale Fehl- 
bildungen, 

« oropharyngeale Hypo- 
tonie 

zentrale Apnoen bei: 

e Undine-Syndrom, 

« Fehlbildungen der hinte- 
ren Schädelgrube (Chiari- 


9.4 Schlafstörungen 


Bestätigende Diagnostik 


Polysomnografie, HNO-Un- 
tersuchung, ggf. Bild- 
gebung Nasen-Rachen- 
Raum 


Polysomnografie, Bild- 
gebung des ZNS, ggf. neu- 
romuskuläre, pulmonale, 
kardiale Diagnostik 


jedes Alter: Bauchschmer- 


Malformation, Achondro- 


plasie), 
e neuromuskulären 


‚ pul- 


monalen, kardialen Er- 


krankungen 


zen, nächtliches Husten, 
Regurgitation 


Durchschlafstörung mit Be- 
wegungsstörung 
se 


Tagesmüdigkeit 
(» Tab. 9.10.) 


jedes Alter: häufige stereo- 
type paroxysmale Ereignis- 


sie 


Tab. 9.10 Tagesmüdigkeit: Manifestationsalter und Differenzialdiagnosen. 


Typisches Alter und typische 
Symptome 


jedes Alter: Schnarchen, Schwitzen, 
Mundatmung, Apnoen, Enuresis, 
Durchschlafstörung 


jedes Alter: Tagesmüdigkeit, 
Hypo- und Apnoen 


jedes Alter: Myalgien, Schmerzen 


jedes Alter, oft im Säuglingsalter: 
verlängerte Schlafphasen 


jedes Alter: unspezifisch 


Adoleszenz: Einschlafattacken, 

evtl. Kataplexie 

Adoleszenz: episodische Schlaf- 
attacken, Hyperphagie, Aggressivität 
Kindheit bis Adoleszenz: Einnahme 
von Medikamenten, Drogen 


Verdachtsdiagnosen 


OSAHS: 

« hypertrophe Adenoide, 

e kraniofaziale Fehlbildungen, 
« oropharyngeale Hypotonie 


zentrale Apnoen bei: 

e Undine-Syndrom, 

« Fehlbildungen der hinteren 
Schädelgrube, 

« neuromuskulären, pulmonalen, 
kardialen Erkrankungen 


Chronic Fatigue Syndrom 


Hypothyreose, andere Endokrino- 
pathien 


hämatologische (z.B. anämische), in- 
fektiöse, kardiopulmonale Erkrankun- 
gen 


Narkolepsie oder primäre (familiäre) 
Hypersomnie 


Kleine-Levin-Syndrom 


unerwünschte Medikamentenwir- 
kung; Drogenabusus 


gastroösophagealer Reflux 


Parasomnien, fokale Epilep- 


PH-Metrie, Rö-Breischluck 


gezielte Anamnese, 24-h- 
EEG 


Bestätigende Diagnostik 


Polysomnografie, HNO-Untersuchung, 
ggf. Bildgebung des Oropharynx 


Polysomnografie, Bildgebung des 
ZNS, ggf. neuromuskuläre, pulmonale, 
kardiale Diagnostik 


Labor: EBV-Serologie, Immun- 
pathologie 
Hormonbestimmungen, ggf. Tests, 
Bildgebung 

Labor, spezifische apparative Diag- 
nostik 


multipler Schlaflatenztest, Polysom- 
nografie, Liquor: Hypocretin-1 
gezielte Anamnese, Ausschluss 
Narkolepsie; Genetik 

zeitlicher Zusammenhang, Blut- 
spiegel, Toxikologie 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.11 Differenzialdiagnose Parasomnien/nächtliche Frontallappenepilepsie. 


Alter 

auffällige Familienanamnese 
Häufigkeit pro Nacht 
Frequenz pro Monat 
Trigger 

Zeitpunkt des Auftretens 


Schlafstadium (Polysomnografie) 
Auftreten auch am Tage 


allgemeine Symptomatik 


vegetative Zeichen 
(Tachykardie, Angst) 


Haltung/Motorik 
Vokalisieren 
Dauer 

Amnesie 

EEG 


Parasomnien und Differenzial- 


diagnose 


Parasomnien können in NREM-Arousal-Störungen 
(u.a. Pavor nocturnus, Schlafwandeln) und REM- 
assoziierte Störungen (u.a. Alpträume) unterteilt 
werden. Pavor nocturnus und Schlafwandeln ha- 
ben Gemeinsamkeiten und treten oft kombiniert 
auf. Von großer Bedeutung ist die Unterscheidung 
von nächtlichen epileptischen Anfällen, insbeson- 
dere Frontallappenanfällen, die auch für den er- 
Kliniker oft sehr 


fahrenen 
(» Tab. 9.11). 


9.4.4 Ursachen/Entitäten 


schwierig ist 


Pavor nocturnus 

meist<10 Jahre 

60-90 % 

1-2 

0-4 

Schlafmangel, Fieber, Alkohol, Stress 


1. Drittel der Nacht, meist etwa 
90 min nach dem Einschlafen 


NREM 3 oder 4 

nein 

dramatisch, bizarr; 
variable Ausgestaltung 


+++ 


Agitiertheit, variabel 

Schreien, inkohärente Sprache 
s bis 30 min 

ja 

 interiktal: unauffällig, 

+ iktal: Delta-Aktivität 


Nächtliche Frontallappenepilepsie 
variabel (Durchschnitt 14 Jahre) 
<40% 

3 oder mehr 

20-40 

keine 


variabel, oft 30-60 min nach dem 
Einschlafen 


meist NREM 2 
30% 


dramatisch, bizarr; stereotyp 


+++ 


Versteifung, dystone Haltungsmuster 
Schreien, oft kohärente Sprache 

s bis 3 min (oft<2 min) 

nein (zumindest teilweise) 


« interiktal: oft unauffällig, 
e iktal: oft nur Artefakte, spezifische 
epileptische Muster in<10% 


o kraniofaziale Fehlbildungen (Retrogenie, 


Pierre-Robin-Sequenz, Morbus Down etc.), 
o Innervationsstörung (Chiari-Malformation), 


o pharyngeale Hypotonie (Myopathien), 

o Adipositas, 

o Prader-Willi-Syndrom. 

Symptome: 

o Nachtsymptome: habituelles Schnarchen oder 
angestrengte Atmung, Ein- und Durchschlaf- 
störungen, unruhiger Schlaf, Schwitzen, Atem- 
pausen, Enuresis. 

o Tagessymptome: Tagesmüdigkeit, Kopf- 


schmerzen, verringerte Leistungsfähigkeit, 
Verhaltensprobleme (z.B. ADHD-ähnlich), 


Mundatmung und Facies adenoidea (v.a. bei 
adenotonsillärer Hyperplasie), Gedeihstörung, 


Schlafbezogene Atmungsstörungen 


Obstruktives Schlaf-Apnoe-Hypopnoe- 
Syndrom (OSAHS) 


e Prävalenz und Manifestationsalter: 1-3% im 
Kindesalter, gehäuft im 3.-6. Lebensjahr. 

° Ursachen: 
o adenotonsilläre Hyperplasie (am häufigsten), 


pulmonale/arterielle Hypertonie. 
Diagnostik: Polysomnografie, HNO- und kiefer- 
orthopädische Untersuchung, ggf. Bildgebung. 
Therapie je nach Ursache: Adenotonsillotomie, 
nasale Steroide, kieferorthopädische Maßnah- 
men, Gewichtsabnahme bei Adipositas, naso- 
pharyngealer Tubus, CPAP-Atemhilfe (CPAP: 
Continuous positive Airway Pressure). 
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Zentrales Hypoventilations-Syndrom 


+ Ursachen und Manifestationsalter: 

o kongenital (Undine-Syndrom): Mutationen der 
Thyrosin-Kinase, in 15-20% Defekte der 
Grenzstränge assoziiert, Beginn im Säuglings- 
oder Kleinkindalter, 

o sekundär bei Hirnstammdysfunktion (Syringo- 
bulbie, Chiari Typ II, Morbus Leigh, Traumata). 

+ Symptome: nächtliche Hypoventilation, Apnoen, 
sekundäre Tagessymptome (Müdigkeit etc.). 
+ Diagnostik: 

o Polysomnografie, 

° Mutation PHOX2-Gen (Undine-Syndrom), 

o sekundär: Bildgebung des Hirnstamms. 

+ Therapie: 

o Analeptika (Acetazolamid, Koffein), 

o bei sekundären Formen evtl. operative Dekom- 
pression, 

o nächtliche Heimbeatmung: Unterdruckbeat- 
mung (Kammer oder Cuirasse), Überdruck- 
beatmung (Maske, Tracheostoma), zusätzlich 
evtl. Zwerchfellschrittmacher bei Jugendlichen. 


Schlafbezogene Bewegungs- 
störungen 


Restless-Legs-Syndrom 


e Manifestationsalter: < 30. Lebensjahr, in 10-20% 
im Kindes- und Jugendalter; hohe Prävalenz (3- 
10%)! 

+ Symptome: 

o Missempfindungen (Kribbeln) der Extremitä- 
ten mit Bewegungsdrang beim abendlichen 
Einschlafen, durch Immobilität getriggert, Sis- 
tieren durch aktive Bewegung (Cave: „Wachs- 
tumsschmerzen“), 

o evtl. Tagesmüdigkeit durch gestörte Schlafqua- 
lität oder Tagesschläfrigkeit (bei zusätzlichen 
periodischen Beinbewegungen), 

o Assoziation mit ADHD. 

+ Ursachen: 

o genetisch (autosomal-dominant), 

o Dopaminmangel im ZNS, z.T. durch Mangel an 
Eisen (Co-Faktor der Dopaminsynthese). 

Diagnostik: Video-Polysomnografie mit Bein- 

EMG, Serum-Ferritin. 

+ Therapie: Eisensubstitution, evtl. Gabapentin, L- 
Dopa-Agonisten. 


9.4 Schlafstörungen 


Parasomnien 
Pavor nocturnus 


+ Manifestationsalter: 2-12 Jahre; Jungen > Mäd- 
chen. 

+ Symptome: 

o 1-maliges, selten mehrmaliges plötzliches Er- 
wachen aus dem Schlaf, Beginn mit einem Pa- 
nikschrei und gleichzeitigem Aufsetzen/Auf- 
stehen, vegetative Symptome (Tachykardie, Ta- 
chypnoe, weite Pupillen, Schwitzen), Zeichen 
intensiver Angst, Desorientiertheit, 

o Symptomatik durch Beruhigungsversuche 
kaum beeinflussbar, gelegentlich auch ver- 
stärkt, erschwerte Erweckbarkeit und soforti- 
ges Wiedereinschlafen, 

o völlige Amnesie für die Episode oder allenfalls 
fragmentarische Erinnerungen, 

o Auftreten meist während des ersten Drittels 
des Nachtschlafs (NREM-Schlafphase 3 oder 4). 

+ Dauer: mehrere s bis 30 min. 

+ Differenzialdiagnose: fokale Anfälle (stereo- 
typer, kürzere Dauer, evtl. mehrfach pro Nacht 
auftretend). 

+ Therapie: i.d.R. keine, ggf. Gabe von 2 mg Dia- 
zepam. 

e Prognose: Spontanremission, Übergang in 
Schlafwandeln (Somnambulismus) möglich. 


Schlafwandeln 


+ Manifestationsalter: 4 Jahre bis Erwachsenen- 
alter; Jungen > Mädchen. 

e Auslöser: z.B. fiebrige Erkrankungen, Stress, Al- 
kohol, Lärm. 

+ Symptome: 

o aus dem Tiefschlaf heraus auftretendes Um- 
hergehen während des Schlafs, meist starre 
Mimik, wenig Reagibilität auf Außenreize, er- 
schwerte Erweckbarkeit, 

o Amnesie nach dem Aufwachen (direkt nach 
der Episode oder am Morgen), 

o Auftreten meist im ersten Drittel des Nacht- 
schlafs. 

+ Dauer: bis ca. 30 min. 
+ Besonderheiten: bei Verlassen des Schlafraumes 

(oder des Hauses) beträchtliches Verletzungsrisi- 

ko. 
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+ Therapie: 

o Medikamente nicht wirksam, 

o pragmatisch: Schlafplatz im Erdgeschoss, Ver- 
riegelung der Fenster zur Vermeidung schwe- 
rer Stürze. 

+ Prognose: medizinisch harmlos, lebenslange 

Persistenz möglich. 


Alpträume 


e Manifestationsalter: alle Altersgruppen. 
e Auslöser: z.B. psychosozialer Stress. 
+ Symptome: 

o Aufwachen aus dem Schlaf mit lebhafter und 
detaillierter Erinnerung an heftige Angstträu- 
me, Trauminhalte mit Bedrohungen von Leben, 
Sicherheit oder Selbstwertgefühl, 

o nach dem Aufwachen rasche Orientierung, 
Ängste vor erneuten Alpträumen und dem 
Wiedereinschlafen, dem Zubettgehen, 

o Aufwachen zeitunabhängig vom Traumereig- 
nis meist in der zweiten Nachthälfte. 


Hypersomnien zentraler Genese 
Narkolepsie 


e Manifestationsalter: Kindheit bis mittleres Er- 
wachsenenalter, meist nach dem 10. Lebensjahr, 
selten (5%) vor dem 5. Lebensjahr. 

Symptome: 4 Komponenten sind typisch, aber 

selten komplett vorhanden („narkoleptische 

Tetrade“): 

o Tagesmüdigkeit bzw. imperativer Schlafdrang 
(„Narkolepsie“ im engen Sinne, obligat): meh- 
rere kurze Tagesschlafepisoden, imperatives 
Einschlafen besonders bei monotonen Tätig- 
keiten (bestimmte Hausaufgaben, während der 
Fahrt etc.); leichte Erweckbarkeit, Schlaf wird 
als erholsam empfunden. 

o Kataplexie (häufig vorhanden): affektiver, 
plötzlicher Tonusverlust, Dauer s, häufig mit 
Sturz, evtl. auf Gesicht oder Arme beschränkt; 
Auslöser: Lachen, emotionale Erregung, selte- 
ner Schreck; meist vorhanden, muss gezielt er- 
fragt werden. 

o Schlaflähmung (bei ca. % vorhanden): Gefühl 
beim Einschlafen oder Aufwachen, sich nicht 
bewegen zu können; durch äußere Reize un- 
terbrechbar. 

o Hypnagoge oder hypnopompe (beim Schlaf- 
wach-Übergang auftretende) Halluzinationen 
(bei ca. 50% vorhanden); lebensnahe, oft be- 


drohliche visuelle (Monster) oder akustische 
(Schreie) Wahrnehmungen beim Einschlafen 
oder Aufwachen. 

+ Diagnostik: 

o multipler Schlaf-Latenz-Test: spontanes Ein- 
schlafen innerhalb 5-7 min, frühe REM-Phase, 

o in der Nacht zuvor Polysomnografie, 

o Hypocretin-1-Bestimmung im Liquor (ernied- 
rigt), 

° HLA DQB1*0602 bei fast allen Patienten. 

+ Therapie: 

o Schlafhygiene (z.B. geplanter Tagesschlaf), 

o Stimulanzien (Methylphenidat 0,5-1 mg/kgKG/ 
d, alternativ oder zusätzlich Modafinil 100- 
200 mg morgens); bei Kataplexie Gamma-Hy- 
droxy-Butyrat (GHB), sonst Clomipramin oder 
SSRI. 


Kleine-Levin-Syndrom (periodische 
Hypersomnie) 


° Manifestationsalter: Adoleszenz; Jungen > Mäd- 
chen. 

+ Symptome: periodische Hypersomnie (18-20 h 
Schlaf/d über 1-2 Wochen) mit Hyperphagie 
(Gewichtszunahme), Aggressivität und u. U. hy- 
persexuellem Verhalten, Auftreten in 2-4-mona- 
tigen Abständen. 

+ Diagnostik: 

o Polysomnografie: wenig Tiefschlaf- und REM- 
Phasen, 
o HLA DBQ 1*201-Assoziation. 

e Verlauf: meist Remission über 2-3 Jahre, Über- 
gang in Depression möglich. 

+ Therapie: Lithium, Stimulanzien. 


9.4.5 Anamnese und Diagnostik 


Wichtig ist zunächst, überhaupt daran zu denken. 
Die Anamnese wird durch ein Schlaftagebuch un- 
terstützt, das von den Eltern oder dem Kind über 
mehrere Wochen geführt werden sollte (Schlafzei- 
ten, Schlafdauer, Vorkommen von Schlafstörungen 
mit Uhrzeit und Dauer, Tagesaktivitäten, Abend- 
aktivitäten, Art und Umfang der Einbeziehung der 
Eltern etc.). Bewährt haben sich standardisierte 
Fragebögen zu Schlafverhalten und Tagesmüdig- 
keit, z.B. SDSC (Sleep Disturbance Scale for Chil- 
dren), PSQ (Pediatric Sleep Questionnaire) und 
ESS-K (Epsworth-Sleepiness-Skala). 
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Eigenanamnese 


Entwicklungsverlauf, neurologische, psychiatri- 
sche, internistische Symptome. Psychosoziale Fak- 
toren, Medikamenten-Anamnese. 


Familienanamnese 


Schlafstörungen, Schlaf-Apnoe-Syndrom, Tages- 
müdigkeit, Epilepsie, internistische oder neuro- 
muskuläre Erkrankungen. 


Klinische Untersuchungsbefunde 


Großzügige Indikation zur HNO-ärztlichen und 
ggf. kieferorthopädischen Untersuchung, bei 
schlafbezogenen Atmungsstörungen obligat. Bei 
typischer Konstellation (OSAHS und adenotonsillä- 
re Hyperplasie) kann dann auf eine Polysomnogra- 
fie verzichtet werden. 

Bei V.a. Depression, bei Verhaltensstörungen 
und bei V.a. psychophysiologische Schlafstörung 
kinder- und jugendpsychiatrische Stellungnahme. 


Zusatzdiagnostik 


Keine „Basisdiagnostik“ als starres Schema. Je nach 
differenzialdiagnostischen Befunden sollen spezi- 
fische Untersuchungen veranlasst werden. 


Polysomnografie 


Polysomnografie bei klinischem Verdacht auf 
schlafbezogene Atmungsstörung, bei unklarer Ta- 
gesmüdigkeit oder Tagesschläfrigkeit. Zusätzliche 
Videoregistrierung bei schlafbezogenen Bewe- 
gungsstörungen und Parasomnien sinnvoll. 


Elektroenzephalografie (EEG) 


Bei V.a. Epilepsie Schlaf-EEG, idealerweise Ganz- 
nacht-Ableitung mit Video. 


Endoskopie 


Endoskopie bei obstruktiven Symptomen. 


Bildgebung 


Bei obstruktiven Symptomen seitliches Röntgen- 
bild, ggf. CT oder MRT zum Ausschluss oder Nach- 
weis von kraniofazialen Fehlbildungen je nach Fra- 
gestellung sinnvoll. Bei zentralem Apnoe-Hypo- 


9.5 Epileptische Anfälle 


ventilations-Syndrom MRT-Bildgebung der hinte- 
ren Schädelgrube. 


Labor 


+ Blut/Serum: 

o Blutgasanalyse im Rahmen der Polysomnogra- 
fie, 

o Hormonuntersuchung bei V.a. Endokrino- 
pathie (z.B. Schilddrüsenwerte bei obstrukti- 
ven Apnoen), 

o Medikamentenspiegel bzw. Drogenscreening 
bei V.a. Intoxikation, 

o HLA-Typisierung bei zentraler Hypersomnie 
(Narkolepsie, Kleine-Levin-Syndrom). 

+ Urin: ggf. Drogenscreening. 

° Liquor: Hypocretin-1 (=Orexin, ein von Neuro- 
nen des dorsolateralen Hypothalamus pro- 
duziertes Peptid) erniedrigt bzw. nicht messbar 
bei Narkolepsie, v.a. bei Narkolepsie-Kataplexie- 
Patienten (und speziell wenn HLA DQB* 0602 
positiv). 


9.5 Phänomenologie und Klas- 
sifikation epileptischer Anfälle 


9.5.1 Worum es geht 


In der Diagnostik paroxysmaler Ereignisse ist der 
Nachweis oder Ausschluss einer Epilepsie von 
besonderer Bedeutung. Die Epilepsien stellen zum 
einen eine eigene Entität mit besonderen thera- 
peutischen, prognostischen und psychosozialen 
Konsequenzen dar. Zum anderen sind sie - weil 
pathogenetisch definiert - häufig das Symptom 
einer zugrunde liegenden Ursache, die sehr ver- 
schieden sein kann. Entsprechend vielgestaltig 
sind ihre Erscheinungsformen. Hier sollen typische 
Phänomene epileptischer Anfälle beschrieben und 
ihre Bedeutung für die sich daraus ergebenden 
weiteren diagnostischen und therapeutischen 
Schritte dargestellt werden. 


9.5.2 Definition 


Ein epileptischer Anfall ist, vereinfacht aus- 
gedrückt, die klinisch sichtbare Manifestation 
einer exzessiven neuronalen Aktivität im Gehirn. 
Gemeinsam ist den epileptischen Anfällen also 
nicht eine bestimmte klinische oder neurologische 
Symptomatik, sondern ein pathophysiologisches 
Geschehen. Diese Perspektive führt zu Problemen 
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Eigenanamnese 


Entwicklungsverlauf, neurologische, psychiatri- 
sche, internistische Symptome. Psychosoziale Fak- 
toren, Medikamenten-Anamnese. 


Familienanamnese 


Schlafstörungen, Schlaf-Apnoe-Syndrom, Tages- 
müdigkeit, Epilepsie, internistische oder neuro- 
muskuläre Erkrankungen. 


Klinische Untersuchungsbefunde 


Großzügige Indikation zur HNO-ärztlichen und 
ggf. kieferorthopädischen Untersuchung, bei 
schlafbezogenen Atmungsstörungen obligat. Bei 
typischer Konstellation (OSAHS und adenotonsillä- 
re Hyperplasie) kann dann auf eine Polysomnogra- 
fie verzichtet werden. 

Bei V.a. Depression, bei Verhaltensstörungen 
und bei V.a. psychophysiologische Schlafstörung 
kinder- und jugendpsychiatrische Stellungnahme. 


Zusatzdiagnostik 


Keine „Basisdiagnostik“ als starres Schema. Je nach 
differenzialdiagnostischen Befunden sollen spezi- 
fische Untersuchungen veranlasst werden. 


Polysomnografie 


Polysomnografie bei klinischem Verdacht auf 
schlafbezogene Atmungsstörung, bei unklarer Ta- 
gesmüdigkeit oder Tagesschläfrigkeit. Zusätzliche 
Videoregistrierung bei schlafbezogenen Bewe- 
gungsstörungen und Parasomnien sinnvoll. 


Elektroenzephalografie (EEG) 


Bei V.a. Epilepsie Schlaf-EEG, idealerweise Ganz- 
nacht-Ableitung mit Video. 


Endoskopie 


Endoskopie bei obstruktiven Symptomen. 


Bildgebung 


Bei obstruktiven Symptomen seitliches Röntgen- 
bild, ggf. CT oder MRT zum Ausschluss oder Nach- 
weis von kraniofazialen Fehlbildungen je nach Fra- 
gestellung sinnvoll. Bei zentralem Apnoe-Hypo- 


9.5 Epileptische Anfälle 


ventilations-Syndrom MRT-Bildgebung der hinte- 
ren Schädelgrube. 


Labor 


+ Blut/Serum: 

o Blutgasanalyse im Rahmen der Polysomnogra- 
fie, 

o Hormonuntersuchung bei V.a. Endokrino- 
pathie (z.B. Schilddrüsenwerte bei obstrukti- 
ven Apnoen), 

o Medikamentenspiegel bzw. Drogenscreening 
bei V.a. Intoxikation, 

o HLA-Typisierung bei zentraler Hypersomnie 
(Narkolepsie, Kleine-Levin-Syndrom). 

+ Urin: ggf. Drogenscreening. 

° Liquor: Hypocretin-1 (=Orexin, ein von Neuro- 
nen des dorsolateralen Hypothalamus pro- 
duziertes Peptid) erniedrigt bzw. nicht messbar 
bei Narkolepsie, v.a. bei Narkolepsie-Kataplexie- 
Patienten (und speziell wenn HLA DQB* 0602 
positiv). 


9.5 Phänomenologie und Klas- 
sifikation epileptischer Anfälle 


9.5.1 Worum es geht 


In der Diagnostik paroxysmaler Ereignisse ist der 
Nachweis oder Ausschluss einer Epilepsie von 
besonderer Bedeutung. Die Epilepsien stellen zum 
einen eine eigene Entität mit besonderen thera- 
peutischen, prognostischen und psychosozialen 
Konsequenzen dar. Zum anderen sind sie - weil 
pathogenetisch definiert - häufig das Symptom 
einer zugrunde liegenden Ursache, die sehr ver- 
schieden sein kann. Entsprechend vielgestaltig 
sind ihre Erscheinungsformen. Hier sollen typische 
Phänomene epileptischer Anfälle beschrieben und 
ihre Bedeutung für die sich daraus ergebenden 
weiteren diagnostischen und therapeutischen 
Schritte dargestellt werden. 


9.5.2 Definition 


Ein epileptischer Anfall ist, vereinfacht aus- 
gedrückt, die klinisch sichtbare Manifestation 
einer exzessiven neuronalen Aktivität im Gehirn. 
Gemeinsam ist den epileptischen Anfällen also 
nicht eine bestimmte klinische oder neurologische 
Symptomatik, sondern ein pathophysiologisches 
Geschehen. Diese Perspektive führt zu Problemen 
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in der Umsetzung auf eine phänomenologische 
Ebene, z.B. im Hinblick auf eine sinnvolle Klassifi- 
kation eben dessen, was man sieht. Eine solche 
wiederum ist auch zur Unterscheidung von den 
zahlreichen nicht epileptischen paroxysmalen Er- 
eignissen wichtig. Das sorgfältige Beobachten der 
Symptome (Phänomenologie) und die korrekte kli- 
nische Zuordnung epileptischer Anfälle (Klassifi- 
kation) sind aber die ersten und wichtigsten 
Schritte in der Annäherung an dieses Thema. 
Eine Epilepsie liegt vor, wenn 
+ pathophysiologisch eine länger dauernde epi- 
leptogene Neigung des Gehirns besteht und 
e klinisch mehr als ein unprovozierter epilepti- 
scher Anfall auftritt. 


9.5.3 Phänomenologie und 
Einteilungskriterien 


Ein epileptischer Anfall weist gegenüber anderen 
paroxysmalen Ereignissen einige Besonderheiten 
auf: 
+ Die intraindividuelle klinische Symptomatik ist 
meist stereotyp, d.h. ein Ereignis ähnelt dem an- 
deren, insbesondere in der Initialphase des An- 
falls. 
Der Anfall kann aus einer Sequenz verschiedener 
Phänomene bestehen (der Propagation hirnelek- 
trischer epileptischer Aktivität entsprechend). 
Das Repertoire an möglichen Anfallssymptomen 
ist zwar groß, die Kenntnis desselben erlaubt 
aber häufig eine zuverlässige Unterscheidung zu 
anderen paroxysmalen Ereignissen. 
Tageszeitliche Bindungen sind nicht selten. In 
Kombination mit dem Anfallstyp geben sie wert- 
volle diagnostische Hinweise: So sind generali- 
sierte tonisch-klonische Anfälle (GTKA), die kurz 
vor dem Einschlafen oder nach dem Aufwachen 
auftreten, typisches Symptom einer juvenilen 
generalisierten Epilepsie, Ereignisse mit be- 
stimmten umschriebenen motorischen oder ve- 
getativen Symptomen, die kurz nach dem Ein- 
schlafen oder kurz vor dem Erwachen auftreten, 
entsprechen dagegen meist fokalen epilepti- 
schen Anfällen. 
e Manche Trigger sind charakteristisch, z.B. Fieber, 
Schlafentzug oder Änderung des Schlaf-wach- 
Rhythmus, Alkoholkonsum und Flackerlicht. 


Die Unterscheidung in fokale und generalisierte 
Formen ist wesentlicher Grundbaustein der all- 
gemein verwendeten Klassifikation epileptischer 


Anfälle und der Epilepsien als Krankheitsentitäten. 
Trotz der aktuell geführten Diskussion, ob es pri- 
mär „generalisiert“ entstehende Anfälle im stren- 
gen Wortsinn überhaupt gibt, macht diese Unter- 
scheidung in der klinischen Evaluation Sinn. Ein 
fokal entstehender Anfall impliziert andere diag- 
nostische und besonders auch therapeutische Stra- 
tegien als ein generalisierter Anfall. Die phänome- 
nologische Einschätzung epileptischer Anfälle soll- 
te also zum Ziel haben, nicht nur den epileptischen 
Charakter (in Abgrenzung zu anderen paroxysma- 
len Ereignissen) zu identifizieren, sondern auch 
eine Zuordnung in „fokal“ oder „generalisiert“ zu 
versuchen, um ohne weitere Umwege die adäqua- 
ten diagnostischen und therapeutische Maßnah- 
men einleiten zu können. 

Epileptische Anfälle weisen eine ganze Reihe ty- 
pischer Symptome auf, die eine Abgrenzung von 
anderen paroxysmalen Ereignissen und meist auch 
eine Zuordnung zu fokaler oder generalisierter 
Form erlauben. Die Einordnung dieser Symptome 
in bestimmte Kategorien (in Anlehnung an Lüders 
[12]) soll eine erste Systematik vermitteln, die 
dann die weitere Zuordnung zu definierten epilep- 
tischen Anfällen und Epilepsien erleichtert. 


Kategorisierung der Symptome 
epileptischer Anfälle 


Die Kategorisierung basiert ausschließlich auf der 

Phänomenologie der Anfälle ohne Zuhilfenahme 

paraklinischer Befunde wie z.B. des EEGs (Letzte- 

res ist in der internationalen Klassifikation epilep- 
tischer Anfälle von 1981 der Fall, was eine primär 
klinisch-beobachtende Annäherung aber er- 
schwert). Es sollen also zunächst die klinischen 

Symptome möglichst exakt (evtl. auch in einer 

zeitlichen Sequenz) beschrieben werden. Diese 

werden ggf. durch entsprechende lokalisatorische 
und lateralisierende Angaben (z.B. rechts, links, 

Arm, Bein, bilateral, unilateral, asymmetrisch, axi- 

al, generalisiert) ergänzt. 

° Sensorische Symptome („Aura“): rein subjektiv 
empfundene Symptome, Dauer meist s, ganz sel- 
ten (v.a. wenn isoliert auftretend) min. Häufig 
einem anderen Hauptsymptom vorausgehend 
(„Warnzeichen“), hinweisend auf fokalen Ur- 
sprung 
o somatosensorisch: z.B. Parästhesien in einer 

bestimmten Körperregion, 
o visuell: optische Halluzinationen oder Illusio- 
nen, 2. T. veränderte optische Wahrnehmung, 
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o auditorisch: akustische Halluzinationen, Tinni- 
tus, 

o psychisch: z.B. emotionale Symptome wie 
Furcht, 

o gustatorisch: Wahrnehmung spezieller Ge- 
schmackssensationen, 

o abdominell: unbeschreibbares Gefühl im 
Bauch (vermutlich vorwiegend, aber nicht aus- 
schließlich sensorischer Natur). 

* Autonome Symptome: Zeichen autonomer Dys- 

funktion (z.B. Tachykardie, Blutdruckänderung) 

stehen hier im Vordergrund. 

Bewusstseinsstörung: verminderte oder fehlen- 

de Ansprechbarkeit, (zumindest teilweise) Am- 

nesie für das Ereignis. 

Motorische Symptome: hier wird in einfache 

und komplexe Muster unterschieden. Die bisher 

übliche Verwendung der Begriffe „einfach“ und 

„komplex“ zur Unterscheidung fokaler Anfälle 

ohne von solchen mit Bewusstseinseinschrän- 

kung wurde verlassen, da das Ausmaß einer Be- 
wusstseinseinschränkung schwierig bestimmbar 
ist und die Unterscheidung wenig diagnostische 
oder therapeutische Relevanz besitzt. 

o Einfach-motorische Symptome (einfache, 
aber unnatürliche motorische Muster): 

- Myoklonien: kurze Muskelkontraktion 
(<400 ms), 

- tonische Anfälle: anhaltende Muskelkontrak- 
tion>3ss, die zu Haltemustern führt (z.B. bi- 
laterale Armstreckung oder asymmetrische 
„Fechterstellung“), 

- epileptische Spasmen: axiale kurze Muskel- 
kontraktion <2s in Flexion oder Extension 
(BNS-Anfälle; BNS: Blitz-Nick-Salaam), 

- klonische Anfälle (rhythmische Zuckungen 
in Serie, Frequenz 0,2-5 Hz), 

- tonisch-klonische Anfälle: Sequenz aus toni- 
scher Verkrampfung aller Extremitäten mit 
anschließender klonischer Phase, 

- Versiv-Anfälle: Seitwendung von z.B. Augen, 
Kopf oder Körper. 

o Komplex-motorische Symptome (komplexe 
motorische Muster, die natürliche Bewegungs- 
abläufe simulieren, aber nicht der Situation an- 
gemessen sind): 

- hypermotorisch: meist heftige Bewegungen 
proximaler Muskelgruppen, z.B. Trampeln, 

- Automatismen: z.B. Schmatzen, Händewrin- 
gen, 

- gelastisch: Lachanfälle. 


9.5 Epileptische Anfälle 


 Inhibitorische Symptome: 

o Atone Anfälle: abrupter Tonusverlust, z.B. 
Kopfnicken. 

o Sturzanfälle: sie können durch atone, aber 
auch durch tonische oder myoklonische Mus- 
ter entstehen, daher ist die Zuordnung zu einer 
Kategorie klinisch oft schwierig. 

o Negativer epileptischer Myoklonus: kurzer To- 
nusverlust z.B. der Arme, das Bewegungsbild 
ähnelt dem der Myoklonien. 


Nach Kategorisierung der Symptome sollte ver- 
sucht werden, diese mit einer definierten Anfalls- 
form in Einklang zu bringen. Folgende Formen 
werden unterschieden. 


Generalisierte Anfälle 


Generalisierte Anfälle sind charakterisiert durch 
einen plötzlichen Beginn ohne spezifische Vor- 
boten (Auren), unspezifische Prodromi wie Abge- 
schlagenheit, Unkonzentriertheit u.a. sind aber 
möglich. Motorische Symptome sind bilateral und 
symmetrisch (diskrete Asymmetrien oder Versiv- 
bewegungen kommen vor) und entsprechen ein- 
fachen Mustern (z.B. rhythmischen Zuckungen). 
Die Anfälle treten meist im Wachzustand auf, spe- 
zifische Trigger (z.B. Schlafentzug, Alkoholkonsum, 
Lichtblitze, Fieber) sind nicht selten.Das klinische 
Spektrum ist im Wesentlichen auf die folgenden 
Anfallstypen begrenzt. Wenn die Anfallssympto- 
matik mit diesen nicht in Einklang zu bringen ist, 
muss die Diagnose eines generalisierten Anfalls 
also hinterfragt werden. 

+ Generalisierter tonisch-klonischer Anfall 
(GTKA): häufigste isolierte Anfallsform (30 % al- 
ler Anfallstypen bei Epilepsien); typische Se- 
quenz tonischer und klonischer Symptome, Dau- 
er meist<2 min; tritt eher im reiferen Gehirn, 
also bei älteren Kindern, auf. Cave: Der Begriff 
wird häufig für jede Form von kindlichen Anfäl- 
len (fehl-)benutzt. 

Vorkommen als Fieberkrampf sowie bei ver- 
schiedenen Epilepsieformen, z.B. bei der juveni- 
len Grand Mal-Epilepsie. 

Generalisierter klonischer oder hemiklonischer 
Anfall: rhythmische oder fast rhythmische 
Zuckungen, z. T. prolongiert bis hin zum Status 
epilepticus; tritt häufig bei Säuglingen und 
Kleinkindern auf. 

Vorkommen als Fieberkrampf sowie bei ver- 
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schiedenen Epilepsieformen, z.B. beim Dravet- Vorkommen z.B. bei der kindlichen oder der ju- 
Syndrom. venilen Absencen-Epilepsie. 

Bilaterale Myoklonien: symmetrische heftige 

Zuckungen, häufig im Schulter-Arm-Bereich be- Fokale Anfälle 

tont. Sonderform: Lidmyoklonien. 


Vorkommen z.B. bei der myoklonisch-astati- Die Symptomatik wird durch die Topografie und 
schen Epilepsie (Doose-Syndrom), der juvenilen die Propagation des Anfallsgeschehens bestimmt. 
myoklonischen Epilepsie (Janz-Syndrom), bei Entsprechend groß ist das klinische Spektrum. All- 
symptomatischen Epilepsien (z.B. im Rahmen gemeine Merkmale sind: 

der spätinfantilen Zeroidlipofuszinose) + Spezifische Vorboten (Auren) sind häufig. 

« Tonische Anfälle: bilaterale Tonuserhöhung, e Motorische Symptome sind meist fokal, einseitig 
meist Abduktion oder Extension der Arme, Stre- oder asymmetrisch. 
ckung des Körpers, Dauer ca. 10 s; seltener An- e Häufig finden sich charakteristische Sequenzen 
fallstyp, nicht mit tonisch-klonischem Anfall zu von Anfallssymptomen (z.B. Aura > Kopfwen- 
verwechseln! dung - einseitige Kloni). 

Vorkommen z.B. beim Lennox-Gastaut-Syn- + Die Anfälle treten häufig (aber natürlich nicht 
drom. immer) im Leichtschlaf auf. 

e Spasmen: axiale kurze Muskelkontraktion<2s « Der Übergang in einen (dann „sekundär genera- 
in Flexion oder Extension („BNS“-Anfälle); oft in lisierten“) tonisch-klonischen Anfall ist möglich 
Serien über mehrere min Dauer (Intervalle 5-20 und nicht selten. Gerade bei nächtlichen Anfäl- 
s) auftretend; meist, aber nicht ausschließlich im len fehlen dann oft Hinweise auf einen fokalen 
Säuglingsalter. Beginn, und der Anfall wird fälschlicherweise als 
Vorkommen v. a. beim West-Syndrom (BNS-Epi- primär generalisiert klassifiziert. 
lepsie). 

e Atone Anfälle: plötzlicher bilateraler Tonusver- Eine möglichst exakte Lokalisation des Anfalls- 
lust der posturalen Muskulatur, Dauer s; hohes ursprungs ist hier wichtig im Hinblick auf weitere 
Verletzungsrisiko; meist hohe Anfallsfrequenz, diagnostische (Kongruenz mit EEG-Befunden, Fo- 
Kombination mit Myoklonien oder tonischen kussuche im MRT) und therapeutische Entschei- 
Anfällen möglich. dungen. Dementsprechend ist eine topografisch 
Vorkommen z.B. beim Lennox-Gastaut-Syn- definierte (d.h. auf anatomische Hirnregionen be- 
drom und beim Doose-Syndrom. zogene) Einteilung der Anfallssymptome sinnvoll. 

e Absencen: abrupte Bewusstseinsstörung mit Zusätzlich können lateralisierende Symptome (vgl. 
Verharren bzw verringerter motorischer Aktivi-_ ?”Tab. 9.12) die Zuordnung zu einer Hemisphäre 
tät, z.T. starrer Blick oder Augendeviation nach erleichtern. 


oben; milde klonische oder atone Zeichen sowie 
Automatismen sind möglich; Dauer meist 10- 
30s, oft hohe Frequenz. 


Tab. 9.12 Lateralisierende oder postiktale Symptome. 


Symptom Anfallsursprung 

Kopf- und Augenwendung kontralateral 

dystone Handhaltung kontralateral 

unilaterale Tonuserhöhung oder Kloni kontralateral 

asymmetrische tonische Haltung der Extremitäten („Zei-  kontralateral zum gestreckten Arm 


chen der 4“=ein Arm gestreckt, der andere angewinkelt 
vor dem Oberkörper) 


unilateraler Lidschlag ipsilateral 

iktal erhaltenes Sprachvermögen nicht dominante Hemisphäre 
postiktale Aphasie dominante Hemisphäre 
iktales Erbrechen nicht dominante Hemisphäre 
postiktales Nasenreiben ipsilateral 
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Frontallappen-Anfälle 


Häufige, oft in Clustern auftretende kurze Anfälle 

mit plötzlichem Beginn und abruptem Ende, oft 

aus dem Schlaf heraus, rasche postiktale Reorien- 
tierung, Bewusstsein meist erhalten. Spezielle For- 
men: 

+ Präfrontaler Kortex: komplexe motorische Au- 
tomatismen (Treten, Strampeln), psychisch-af- 
fektive Symptome (Schreien, Angst), autonome 
Symptome (Blässe, Tachykardie, Schwitzen). 

+ Supplementär-motorische Region (SMA): bila- 
terale asymmetrische tonische oder dystone Hal- 
tung, z.B. Fechterstellung, kontralateraler Arm 
oft gebeugt und abduziert, Kopf- und Augenwen- 
dung nach kontralateral. 

e Motorischer Kortex: rhythmische kontralaterale 
Zuckungen, oft Ausbreitung vom Gesicht aus- 
gehend oder von distal nach proximal („Jackson- 
Marsch“), erhaltenes Bewusstsein, häufig sekun- 
däre Generalisation mit nachfolgender postik- 
taler Parese (Todd’sche Lähmung). 


Temporallappen-Anfälle 


e Mesial (limbischer Ursprung): abdominelle Au- 
ra, Innehalten, Bewusstseinstrübung, Starren, 
oroalimentäre Automatismen (Lecken, Schmat- 
zen, Kauen), gestische Automatismen, evtl. kom- 
plexe Bewegungen. Dauer 2-5 min. Postiktale 
Desorientierung, bei Entstehung in der domi- 
nanten Hemisphäre zusätzlich Sprachstörung. 
Lateral (neokortikaler Ursprung): visuelle (Mi- 
kropsie, Makropsie) oder auditorische Halluzina- 
tionen, evtl. orofaziale Aura, Sprachstörungen 
(wenn dominante Seite betroffen), Dysphasie, 
Orientierungsstörungen, Kopfbewegung zur Sei- 
te, selten orale Automatismen. 

Insulär: vestibuläre oder akustische Halluzina- 
tionen, autonome Zeichen (Hypersalivation), 
unilaterale Myoklonien oder Parästhesien des 
Gesichtes. 


Okzipitallappen-Anfälle 


Visuelle Halluzinationen (Flecken im Gesichtsfeld, 
Mikropsie, Makropsie, Amaurose, Hemianopsie), 
Gefühl der Augenbewegungen, Lidflattern, toni- 
sche oder klonische Augenbewegungen zur Seite, 
meist erhaltenes Bewusstsein, iktale Kopfschmer- 
zen, Übergang in tonisch-klonischen Anfall mög- 
lich. 


9.5 Epileptische Anfälle 


Parietallappen-Anfälle 


Unilaterale Parästhesien, selten Schmerzen. Visuel- 
le Halluzinationen, Nausea, Vertigo, Tinnitus, 
Sprachstörungen (wenn dominante Seite betrof- 
fen). 


9.5.4 Manifestationsalter 
(> Tab. 9.13.) 


9.5.5 Anamnese und Diagnostik 


Anamnese 


Epileptischer Anfall oder...? Eine sorgfältige, ja 
zwanghaft detaillierte Anamnese sowie das Wis- 
sen um die Phänomenologie paroxysmaler Ereig- 
nisse sind hier von überragender Bedeutung. Die 
Situation und Umstände des Ereignisses sollten am 
besten in chronologischer Reihung minutiös er- 
fragt werden. Die Kenntnis des Symptomen-Re- 
pertoires paroxysmaler Ereignisse und epilepti- 
scher Anfälle erlaubt das gezielte Nachfragen nach 
möglicherweise wegweisenden, für den beobach- 
tenden Laien evtl. unwichtigen Details. Minimale 
Symptome wie z.B. ein unbestimmtes abdominel- 
les Gefühl (typisch für einen Temporallappen- 
anfall), aber auch spezielle Umstände wie z.B. eine 
tageszeitliche Bindung (das Auftreten eines Anfalls 
kurz nach dem Aufwachen ist typisch für eine ju- 
venile Grand Mal Epilepsie) können entscheidende 
diagnostische Hinweise liefern. 

Wichtig: Neben dem Beobachter des Anfalls 
immer auch das Kind/den Jugendlichen selbst be- 
fragen! Dies fördert oft wichtige Informationen 
zutage - und auch Eltern sind nicht selten davon 
überrascht, was und wie viel ihr Kind vom Anfall 
miterlebt hat und wie es das beschreiben kann. 
Darüber hinaus sind Heim-Video-Aufnahmen von 
allergrößtem Wert. Viele Familien sind inzwischen 
mit dem geeigneten Equipment (Kamera, noch 
einfacher: Handy) ausgestattet, sodass man dieses 
diagnostische Werkzeug großzügig nutzen kann 
und sollte. 

Mögliche Auslöser des Ereignisses müssen er- 
fragt werden: Schlafentzug, Flackerlicht (z.B. Stro- 
boskop in der Disco), Alkoholgenuss, Fieber sowie 
Medikamente (z.B. Theophyllin, Antidepressiva) 
oder Drogen (Amphetamine) können epileptische 
Anfälle auslösen. Dagegen treten z.B. Synkopen 
häufig bei Lagewechsel (Orthostase), psychischem 
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Tab. 9.13 Altersgebundene Epilepsiesyndrome (Auswahl) und ihre typischen Anfallsformen. 


Alter 


Säuglingsalter 


Kleinkindalter 


Schulalter 


Jugendalter 


Anfallssemiologie 
tonische Anfälle, Spasmen 


Fokale oder sekundär generalisierte Anfälle in 
Clustern 


Migrierende fokale Anfälle 


Spasmen in Serie 
bilaterale (Schulter-Arm-)Myoklonien 


prolongierte febrile GKA, oft alternierend he- 
miklonisch 


febrile (tonisch-)klonische Anfälle 
Myoklonien, Sturzanfälle, Absencen, G(T)KA 
tonische Anfälle, Sturzanfälle, Absencen u.a. 
Erbrechen, fokaler Status epilepticus 
nächtliche, unilaterale orofaziale Anfälle 
Absencen, z. T. einzelne GTKA 
Lidmyoklonien, z. T. mit kurzen Absencen 
GTKA nach Aufwachen/vor Einschlafen 
GTKA und Absencen 

GTKA und (oft morgendliche) Myoklonien 


abdominelle Aura, Automatismen 


Epilepsie-Syndrome 
Ohtahara-Syndrom 


Benigne (familiäre) neonatale/infantile Anfälle 


Epilepsy of Infancy with focal migration Seizures 
(EIFMS) 


West-Syndrom 
benigne myoklonische Epilepsie 


Dravet-Syndrom 


Fieberkrämpfe 

myoklonisch-astatische Epilepsie (Doose) 
Lennox-Gastaut-Syndrom 
Panayiotopoulos-Syndrom 
Rolando-Epilepsie 

Absence-Epilepsie (Pyknolepsie) 
Jeavons-Syndrom 

juvenile Grand Mal-Epilepsie 

juvenile Absence-Epilepsie 

Janz-Syndrom 


mesiale Temporallappenepilepsie* 


G(T)KA: generalisierter (tonisch-)klonischer Anfall; *: nicht Teil der internationalen Syndromklassifikation, dennoch - 
wegen charakteristischer Symptomatik und allgemeiner Bedeutung - hier als Syndrom aufgeführt. 


Stress (z.B. Blutentnahme), Schreck oder Schmerz 


auf. 


e Ausschluss akuter Ursachen, die eine rasche In- 


tervention erfordern: 


[e} 


Eigenanamnese/Familienanamnese 


e Vorhergehende anfallsverdächtige Ereignisse, 
Hinweise auf mögliche Ursachen epileptischer & 
Anfälle (Besonderheiten während Schwanger- 


immer: Basislabor mit Blutzucker, Blutgasen 
und Elektrolyten (auch wenn Störungen in die- 
sem Bereich nur selten als Auslöser von Anfäl- 
len gefunden werden), 

bei Fieber: Infektionszeichen im Blut und ggf. 
Liquor, 


schaft oder Geburt, Entwicklungsstörungen, 
neurologische Vorerkrankungen, andere prädis- 
ponierende Erkrankungen, akute Erkrankungen, 
Trauma, Medikamenteneinnahme). 

e Hinweise auf Epilepsien oder andere paroxysma- 
le Störungen in der Familie. 


Diagnostik beim ersten 
epileptischen Anfall 


+ Körperliche und neurologische Untersuchung: 
Bewusstsein, Orientierung, fokale neurologische 
Zeichen, Infektzeichen, Meningismus, Prellmar- 
ken, Zungenbiss, Hinweise auf Enuresis etc. 


o bei Persistenz von Vigilanzstörung und/oder 
fokalen neurologischen Ausfällen (s. a. Kap. 
9.3): Bildgebung (CT, MRT: Blutung, Infarkt?), 
Untersuchung und Asservierung von Blut- und 
Urinproben (Intoxikation?), Notfall-EEG (Sta- 
tus epilepticus?). 


Spezifische Untersuchungen 
+ Elektroenzephalografie (EEG): bei Verdacht auf 


epileptischen Anfall wichtigste Untersuchung 
vor allem Anderen, insbesondere vor ungezielter 
Bildgebung! Zunächst Standard-EEG mit Hyper- 
ventilation (Provokation von Absencen?) und Fo- 
tostimulation (Provokation von generalisierten 
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Spike Waves, z.T. mit Myoklonien?), bei unauf- 
fälligem Befund zusätzlich Schlaf-EEG (aktiviert 
insbesondere fokale Auffälligkeiten) oder Schlaf- 
entzugs-EEG (aktiviert insbesondere generali- 
sierte Spike Waves), ggf. Langzeit-EEG oder An- 
fallsmonitoring. 


An diesem Punkt, in der Synopsis aus Anamnese 
und EEG-Befund, sollten folgende Fragen beant- 
wortet werden, bevor man ungezielt weitere, evtl. 
überflüssige Untersuchungen veranlasst: 

1. Liegt überhaupt ein epileptischer Anfall vor? 
Falls nein: siehe Differenzialdiagnosen paroxys- 
maler Ereignisse, weitere Diagnostik je nach 
Verdachtsdiagnose. 

Falls ja: 

2. Handelt es sich um einen generalisierten oder 
einen primär fokalen Anfall? 

3. Liegt ein provozierter Anfall oder mit einiger 
Wahrscheinlichkeit eine beginnende Epilepsie 
vor? 

Falls Letzteres: 

4. Ist die Zuordnung zu einem Epilepsie-Syndrom 

möglich? 


Je nach Antwort können dann folgende Unter- 

suchungen sinnvoll sein: 

e MRT (dem CT praktisch immer überlegen): 

o immer bei fokalen EEG-Befunden. Ausnahme: 
Benigne fokale Epilepsien mit Nachweis typi- 
scher stereotyper fokaler oder multifokaler 
Sharp Waves im EEG, 

o nicht bei Nachweis ausschließlich generalisier- 
ter Spike Waves im EEG und klinischen Hin- 
weisen auf einen generalisierten Anfall. Aus- 
nahme: Zusätzliche Entwicklungsstörung, auf- 
fällige neurologische Befunde, unklare oder 
Mischbefunde im EEG. 

Stoffwechseluntersuchungen: Sie sind nur sel- 

ten und in speziellen Situationen sinnvoll, z.B. 

bei V.a. Pyridoxin-Abhängigkeit bei neonatalen 

Anfällen bzw. Status epilepticus vor dem 2. Le- 

bensjahr, bei V. a. Glukose-Transporter-Defekt 

bei therapieresistenten generalisierten Epilep- 
sien im Säuglings- und Kleinkindalter oder bei 

V.a. eine neurometabolische oder neurodegene- 

rative Erkrankung (der epileptische Anfall ist 

hier also nur ein Symptom neben anderen). 


9.5 Epileptische Anfälle 


° Genetische Untersuchungen: nicht beim ersten 
Anfall, aber im Verlauf bei V.a. monogenetisch 
fassbares Epilepsie-Syndrom, z.B. Dravet-Syn- 
drom, oder bei epileptischen Encephalopathien, 
wenn strukturelle und metabolische Ursachen 
ausgeschlossen sind (molekulargenetische Pa- 
neldiagnostik bzw. Whole exome Sequencing). 
Ansonsten bei entsprechender Begleitsympto- 
matik, die auf ein bestimmtes Syndrom (z.B. An- 
gelman- oder Rett-Syndrom) hinweist. 


9.5.6 Ursachenspektrum 
(» Tab. 9.14, » Tab. 9.15, » Tab. 9.16.) 


Epileptische Syndrome und 
Entitäten (Auswahl) 


Frühinfantile epileptische Enzephalo- 
pathien mit Suppression Burst 
(Ohtahara-Syndrom und neonatale 
myoklonische Enzephalopathie NME) 


+ Manifestationsalter: (Pränatal) - Geburt - 

3. Lebensmonat. 

« Ätiologie: 

o Ohtahara-Syndrom (OS): Strukturelle Hirn- 
läsionen, z.B. Aicardi-Syndrom, 

o NME: Stoffwechselerkrankungen, z.B. Glyzin- 
Enzephalopathie, Menkes Disease, Pyridoxin- 
oder Folinsäuremangel, 

o monogenetische Ursachen: STXBP1, KCNQ2, 
SCN2A, ARX u.a. 

° Anfallsspektrum: tonische Spasmen bis 10s 
Dauer (OS), Myoklonien (NME), z. T. zusätzlich 
fokale oder hemiklonische Anfälle. 

+ Weitere Befunde: schwere globale Retardierung, 
je nach Grunderkrankung weitere Symptome. 

e EEG: Suppression-Burst-Muster: Wechsel von 
Gruppen hochamplitudiger irregulärer Aktivität 
mit Perioden extremer Abflachung. 

+ Therapie: am ehesten wirksam sind Steroide, 
evtl. auch die ketogene Diät. Bei SCN2A sind Na- 
Kanal-Blocker (PHT, CBZ, OXC) effektiv, bei 
KCNQ2 zusätzlich ggf Retigabin. 

e Prognose: Pharmakoresistenz; oft Übergang in 
West-Syndrom und weitere Folgeepilepsien; 
deutliche Entwicklungsstörung, erhöhte Mortali- 
tät. 
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Funktionelle und transiente Störungen 


Tab. 9.14 Strukturelle Hirnerkrankungen, die häufig mit epileptischen Anfällen einhergehen (Auswahl); Diagnose durch 


zerebrales MRT. 
Krankheitsgruppe 
kortikale Hirnfehlbildungen 


neurokutane Erkrankungen 
prä- und perinatal erworbene 


Läsionen 


postnatal erworbene Läsionen 


Tumore 


Weitere Unterteilung (Beispiele) 


Lissenzephalien: 

« posterior betonte Agyrie: 
evtl. Miller-Dieker-Syndrom 

« anterior betonte Agyrie (männl.) 
und subkortikale Bandheterotopien 
(weibl.) 


bilaterale periventrikuläre noduläre 
Heterotopien (weibl.) 


bilaterales perisylvisches Syndrom 
(Polymikrogyrie) 


Aicardi-Syndrom 


Tuberöse-Sklerose-Komplex 
Sturge-Weber-Syndrom 
Hypomelanosis Ito 

Multizystische Enzephalopathie 
bilaterale Läsionen von Basalganglien, 
Thalami und perizentrischer Region 
Enzephalitis 

ischämischer Insult 


Blutung 


Gangliogliom 
dysembryoplastischer neuroepithelia- 
ler Tumor (DNET) 


Tab. 9.15 Epilepsien als Leitsymptom von Stoffwechselstörungen (Auswahl). 


Erkrankungen (Beispiele) 
Glyzin-Enzephalopathie 


Pyridoxin-Abhängigkeit 
(und Folinsäure-Abhängigkeit) 


Pyridoxalphosphat-Mangel 


Menkes Disease 
Glukose-Transporter-Defizienz 
neuronale Zeroidlipofuszinose 
(spätinfantile Form) 


CDG-Syndrom Typ | 


Alpers Disease 


Epilepsie-Symptomatik 


neonatale Myoklonien 
EEG: Suppression Burst 


neonatale Anfälle oder Status 
epilepticus im 1.-2. Lebensjahr 


wie Pyridoxin-Abhängigkeit 


1. Lebensjahr: infantile Spasmen 
ab 1. Lebensjahr: Absencen, Myo- 
klonien 

1.-2. Lebensjahr: Myoklonien 


1. Lebensjahr: infantile Spasmen u.a. 


1. Lebensjahr: hemiklonische Anfälle, 
Epilepsia partialis continua 


Weitere Diagnostik/Genetik 


17p13.3 (LIS 1), Gen-Panel 
Xq22.3-23 (XLIS/DCX) 


Xq28 (FLNA) 
evtl. 22911 


Augenarzt u.a. 


9q34 (TSC 1), 16p13.3 (TSC2) 
teilweise Trisomien/Translokationen 


u.a. Thrombophilie-Diagnostik 


u.a. Hämophilie-Diagnostik, COL4A1/ 
2-Gen-Mutation 


Diagnostik 

Liquor: Glycin-Ratio T (>0,1) 
Genetik: GLDC-Mutation 

100 mg Pyridoxin i.v. 
Alpha-AASA und Pipecolinsäure 
Mutation im Antiquitin-Gen 
Pyridoxalphosphat p.o. oder per 
Sonde 

PNPO im Lymphozyten +Liquor | 
Mutation im PNPO-Gen 


Kupfer im Serum L}, Pili torti 
Mutation im ATP7A-Gen 


Liquor-Plasma-Glucose-Ratio | 
SLC 2A1-Mutation 
Enzymdiagnostik: PPT | 
CLN2-Mutation 


Sialo-Transferrin-Elektrophorese 
CDG-Gen-Panel 


MRT mit Spektroskopie 
Liquor: Lactat ? 
POLG-Mutation u.a. 


A-AASA: Alpha-aminoadipic-semialdehyd; CDG: Congenital Disorders of Glycosylation; GLDC: Glyzin-Dehydrogenase 
(decarboxylierend); PNPO: Pyridox(am)in-phosphat-oxidase. 
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9.5 Epileptische Anfälle 


Tab. 9.16 Monogene Erkrankungen, die häufig mit epileptischen Anfällen einhergehen (Auswahl). 


Erkrankung Epilepsie-Symptomatik Gen/Genort 
Benigne (familiäre) neonatale/infan- Anfälle in Clustern, selbstlimitierend KCNQ 2/3, SCN2A, PRRT2 
tile Anfälle 
Früh-infantile epileptische Enzephalo- pränatal bis 3. Lebensmonat (ggf Gen-Panel (u.a. STXBP1, KCNQ 2, 
pathien (nach Ausschluss anderer später): Ohtahara-Syndrom, Myoklo- _SCN2A, ARX) 
Ursachen) nien, Tonische Anfälle, Spasmen. EEG: 
Suppression Burst oder Multifokalität 
Epilepsie mit migrierenden fokalen fokale Anfälle, die von einer zur Gen-Panel (u.a. KCNT 1, SCN2A, 
Anfällen anderen Hemisphäre migrieren SCN8A) 
West-Syndrom 2.-12. Lebensmonat: Spasmen (BNS- Gen-Panel (u.a. CDKL5, STXBP1, ARX, 
Anfälle) in Serien EEG: Hypsarrhyth- SCN2A, SPTANI) 
mie 
terminales 1p36 Deletions-Syndrom 1.-3. Lebensmonat: polymorphe 1p36 
Anfälle, West-Syndrom 
Dravet-Syndrom ab 3.-6. Lebensmonat: prolongierte SCNIA 
febrile, alternierend hemiklonische selten PCDH19, GABRA1, HCNI 
Anfälle 
Angelman-Syndrom 1.-2. Lebensjahr: Absencen, Myo- 15q11-13 
klonien (z. T. Status) 
Wolf-Hirschhorn-Syndrom 1.-2. Lebensjahr: generalisierte/fokale 4Ap 
Anfälle 
Ring Chromosom 20 4.-8. Lebensjahr: psychische Auren, 20 
non-konvulsiver fokaler Status epilep- 
ticus 
Rett-Syndrom ab 4. Lebensjahr: fokale, seltener MECP2 


generalisierte Anfälle 


West-Syndrom + Therapie: orale Steroide, ACTH (adrenokortiko- 
tropes Hormon), Vigabatrin (bei Tuberöser Skle- 
rose praktisch immer wirksam), evtl. hoch do- 
siertes Pyridoxin, Sultiam, Topiramat, Valproat 
oder die ketogene Diät. 

+ Prognose: in ca. 30% Pharmakoresistenz; Folge- 
epilepsien je nach Grunderkrankung häufig, z.B. 
Lennox-Gastaut-Syndrom oder fokale Epilepsien. 


+ Manifestationsalter: 3.-12.(-18.) Lebensmonat. 
« Ätiologie: strukturelle Hirnläsionen in 70%, z.B. 
Tuberöse-Sklerose-Komplex; selten genetisch 
(CDKL5, STXBP1, ARX, 1p36, Down-Syndrom), 
seltenst metabolisch (CDG Typ I, D-bifunktiona- 
les-Protein-Defizienz), 10-20 % idiopathisch 
(d.h. ohne weitere Symptome). 
Anfallsspektrum: infantile Spasmen (BNS-An- , En R , 
fälle) in Serien, oft nach dem Aufwachen oder Benigne (familiäre) neonatale/infantile 
vor dem Einschlafen. Anfälle (BFNIS) 


Weitere Befunde: je nach Grunderkrankung ” e Manifestationsalter: Neonatal (BFNS), Neonatal- 
BaBIBt vorbestehende globale Retardierung, die infantil (BFNIS, bis zum 3. Lebensmonat), infantil 
durch einen ungünstigen Epilepsieverlauf ver- (BFIS, 3.-12. Lebensmonat) 

stärkt werden kann; parallel zur Hypsarrhyth- « Ätiologie: KCNQ 2/3 (neonatal), SCN2A (neona- 


mie kommt es oft zum Verlust der Kontaktauf- tal-infantil), PRRT 2 (infantil) meist autosomal- 
nahme (z.B. fehlendes Antwortlächeln). dominant, sonst sporadisch 


« EEG: Hypsarrhythmie: kontinuierliche Aktivität « Anfallsspektrum: Cluster kurzer Anfälle (8-10/d 
hochamplitudiger, generalisierter und multi- über 1-3 d; DD: Enzephalitis): Innehalten, Be- 
fokaler langsamer Wellen und Spikes, im Schlaf wusstseinsstörung, starrer Blick, evtl. Kopfwen- 
oft diskontinuierlich. dung, Tonuserhöhung, Zyanose, Hemikloni, z.T. 

sekundäre Generalisation. 
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Funktionelle und transiente Störungen 


° Weitere Befunde: normale Entwicklung; teil- 
weise mit paroxysmaler kinesiogener Choreo- 
athetose (DYT 10) assoziiert (ICCA: Infantile Con- 
vulsions and Choreoathetosis, bei PRRT 2-Muta- 
tion). 

e EEG: interiktal meist normal; iktal seitenwech- 
selnde Muster möglich. 

+ Therapie: Carbamazepin/Phenytoin sind effektiv, 
Therapiedauer von max. 1 Jahr ausreichend. 

+ Prognose: günstig, frühe Remission. 


Dravet-Syndrom 


e Manifestationsalter: 3.-12. Lebensmonat. 

e Ätiologie: in 70-80 % Nachweis einer SCN1A- 
Mutation (neuronaler Natriumkanal), selten 
PCDH19 (bei Mädchen), GABRA1, GABRG2, 
HCNI. 

Anfallsspektrum: febrile, oft prolongierte klo- 
nische und alternierend hemiklonische Anfälle 
im 1. Lebensjahr, z. T. Status epilepticus; weitere 
typische Trigger: Impfungen, physischer Stress, 
Emotionen, heißes Bad; Myoklonien, Absencen 
und fokale Anfälle sind später in variabler Häu- 
figkeit assoziiert. 

Weitere Befunde: initial normale Entwicklung, 
dann - im klassischen Fall - Stagnation im 2.-5. 
Lebensjahr und bleibende Entwicklungsstörung; 
erhebliche Variationen möglich ohne Korrelation 
zum Genotyp (weitere, bislang unbekannte Mo- 
difikatoren, z.B. andere Gene, sind wohl bedeut- 
sam). 

EEG: initial normal; später generalisierte Spike 
Waves und Polyspike Waves sowie (multi-) foka- 
le Befunde, häufig Fotosensibilität. 

Therapie: Pharmakoresistenz ist häufig; wirk- 
sam sind u.U. Valproat,, Clobazam und Stiripen- 
tol, Topiramat, Bromide, ggf. ketogene Diät. Cave: 
Carbamazepin und Lamotrigin verschlechtern 
häufig die Anfallssituation. 

Prognose: oft ungünstig mit persistierenden An- 
fällen; diese werden aber seltener und sind oft 
schlafgebunden; erhöhtes SUDEP-Risiko (SUDEP: 
Sudden unexplained Death in epileptic People). 


Fieberkrämpfe 


o Typisches Manifestationsalter: 6 Monate bis 
5 Jahre. 

« Ätiologie: (poly-)genetisch, pathogenetisch In- 
terleukin-1-Beta bedeutsam. 


+ Symptomatik: 

o febrile (d.h. bei Körpertemperatur > 38°C auf- 
tretende) klonische oder tonisch-klonische An- 
fälle, meist Dauer < 15 min (einfache Fieber- 
krämpfe). 

o Ein komplexer Fieberkrampf liegt vor, wenn 

1. der Anfall> 15 min andauert (= prolongiert) 

und/oder 

2. fokal beginnt oder abläuft und/oder 

3. innerhalb von 24 h ein zweiter Anfall auftritt 

(= multipel). 

+ Diagnostik: ZNS-Infektion (z.B. Meningitis) aus- 
schließen, bei Kindern<1 Jahr (oft fehlender 
Meningismus) und bei komplexem Fieberkrampf 
großzügige Indikation zur Lumbalpunktion. 

+ Differenzialdiagnosen: fieberassoziierte Syn- 
kope (Blässe, schlaffer Tonus), Schüttelfrost (kein 
Bewusstseinsverlust), Delir. 

+ Therapie: 

o Akuttherapie: Diazepam rektal 0,5 mg/kgKG 
oder Midazolam buccal 2,5-5 mg bei Dau- 
er>3-5 min. 

o Prophylaktische Therapie: konsequente und 
frühe Fiebersenkung (Effekt umstritten), ggf. 
intermittierende Kurzzeitprophylaxe im Infekt 
über 48 h (0,33 mg/kgKG Diazepam oral alle 8 
h); in Ausnahmefällen (häufige oder prolon- 
gierte Anfälle, V.a. beginnende Epilepsie) Dau- 
ertherapie mit Valproat. 

e Prognose: 

o Rezidivrate für Fieberkrämpfe ca. 30 %. 

o Epilepsierisiko: erhöht bei komplexem Fieber- 
krampf und/oder positiver Familienanamnese 
für Epilepsien. 


Generalisierte (bzw genetische) 
Epilepsie mit Fieberkrämpfen plus 
(GEFS +) 


° Manifestationsalter: 1.-4. Lebensjahr. 

« Ätiologie: genetisch; oft autosomal dominant 
(Mutationen in SCN1A, SCN1B, SCN2A oder 
GABRG2), in den übrigen Fällen komplexe Ver- 
erbung wahrscheinlich. 

+ Anfallsspektrum: variabler Phänotyp innerhalb 
der betroffenen Familien; in 50 % Fieberkrämpfe, 
in ca. 40% „Fieberkrämpfe plus“ (= Auftreten bis 
über das 6. Lebensjahr hinaus). Zusätzlich afebri- 
le GTKA, Absencen, Myoklonien und myoklo- 
nisch-atone Anfälle; in ca. 15% treten fokale An- 
fälle auf, die das klinische Bild dann dominieren 
können. 
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+ Weitere Befunde: extrem variabler Phänotyp, 
auch Patienten mit Dravet-Syndrom kommen in 
diesen Familien vor. Das Konzept von GEFS + re- 
flektiert zum einen den Zusammenhang zwi- 
schen Fieberkrämpfen und Epilepsien, zum an- 
deren die Genotyp-Phänotyp-Korrelation eines 
monogenen Epilepsie-Syndroms. 

e EEG: variabel je nach Phänotyp. 

+ Therapie: variabel je nach Phänotyp. 

« Prognose: meist günstig, je nach Phänotyp (s.o.) 
aber auch einzelne ungünstige Verläufe möglich. 


Panayiotopoulos-Syndrom 


+ Manifestationsalter: 4.-5. (1.-14.) Lebensjahr, in 
20% vorausgehende Fieberkrämpfe. 

« Ätiologie: polygenetisch mit Nähe zur Rolando- 
Epilepsie. 

* Anfallsspektrum: meist nächtliche prolongierte 
Anfälle mit ausgeprägtem Erbrechen, Blässe, Au- 
genverdrehen, Bewusstseinsstörung, in 25% He- 
mikloni, in 50 % sekundäre Generalisierung; häu- 
fig fokaler bzw. autonomer Status epilepticus 
(Dauer 1-12 h), Verwechslung mit Enzephalitis 
oder akuter Enzephalopathie möglich. 

e EEG: wichtigste Untersuchung, um in der Akut- 
phase invasive Diagnostik zu vermeiden; multi- 
fokale hochamplitudige Sharp Slow Waves, meist 
okzipital (dann Blockierung durch Augenöffnen); 
keine Allgemeinveränderung. 

+ Therapie: Carbamazepin (nur bei Anfallsrezidiv). 

+ Prognose: günstig; Anfälle selten (3-5), Remis- 
sion vor dem 12. Lebensjahr. 


Myoklonisch-astatische Epilepsie 
(Doose-Syndrom) 


* Manifestationsalter: 2.-5. Lebensjahr. 

« Ätiologie: polygenetisch, selten monogen (Glut- 
1-Defizienz mit SLC2A1-Mutation in ca. 5%, 

SLC 56A1, KCNA2, CHD2, SCNIA in GEFS + -Fami- 
lien). 

Anfallsspektrum: in 60-70 % zunächst febrile 
und afebrile tonisch-klonische Anfälle, dann 
myoklonische (Schulter-Arm-betont), myoklo- 
nisch-astatische und astatische Anfälle; in ca. 
50% zusätzlich Absencen, z. T. non-konvulsiver 
Status epilepticus; nächtliche tonische Anfälle 
können auftreten. 

Weitere Befunde: Verhaltensstörungen und eine 
unspezifische zentrale Koordinationsstörung 
sind möglich. 

EEG: generalisierte Spike Waves und Polyspike 
Waves, ausgeprägte Theta-Rhythmen. 


9.5 Epileptische Anfälle 


+ Therapie: Valproat, Ethosuximid, Lamotrigin, 
Clobazam, Topiramat, Levetiracetam, evtl. Stero- 
ide. 

+ Prognose: variabel (und zu Beginn der Epilepsie 
nicht vorhersehbar); in ca. 70% günstig mit An- 
fallsfreiheit und ungestörter Entwicklung, in 
30% Pharmakoresistenz und deutliche kognitive 
Defizite. 


Lennox-Gastaut-Syndrom 


+ Manifestationsalter: 3.-5.(-10.) Lebensjahr. 

« Ätiologie: 70% symptomatisch, z.B. strukturelle 
Hirnläsionen oder genetische Syndrome, 30% 
unklar, vereinzelt monogenetisch (u. a. GRIN2B, 
SCN2A, SCN8A). 

+ Anfallsspektrum: häufige tonisch-axiale Anfälle 
(oft auch nächtlich), atone Sturzanfälle und (lang 
dauernde) Absencen sowie non-konvulsive Sta- 
tus epileptici; seltener und eher untypisch sind 
Myoklonien, GTKA und fokale Anfälle. 

+ Weitere Befunde: je nach Grunderkrankung, bei 
kryptogenen Formen initial unauffällige Befun- 
de, im Verlauf kognitiver Abbau möglich („epi- 
leptische Enzephalopathie“). 

e EEG: diffuse langsame Spike Waves (2-2,5 Hz) 
mit frontaler Betonung, häufig bilaterale Syn- 
chronie; im Schlaf intermittierend rasche Rhyth- 
men um 10Hz. 

+ Therapie: 

o Valproat, Lamotrigin, Ethosuximid/Mesuximid, 
Topiramat, Rufinamid, Levetiracetam, Felba- 
mat, Steroide, ketogene Diät oder Vagusnerv- 
Stimulation. 

o Carbamazepin und Phenytoin können bei toni- 
schen Anfällen wirken, die anderen Anfallsfor- 
men aber verstärken. 

o Bei fokalen Befunden sollte ein prächirurgi- 
sches Monitoring erfolgen (bei zunächst kryp- 
togenen Fällen können z.B. frontale kortikale 
Dysplasien vorliegen). 


e Prognose: meist ungünstig mit Pharmakoresis- 
tenz; in 90% globale Entwicklungsstörung. 


Benigne fokale Epilepsie mit zentro- 
temporalen Spikes (Rolando-Epilepsie) 


* Manifestationsalter: 3.-14. (meist 5.-8.) Lebens- 
jahr. 

« Ätiologie: polygenetisch, selten monogen (in Fa- 
milien mit assoziierter paroxysmaler anstren- 
gungsinduzierter Dystonie und Schreibkrampf). 
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Funktionelle und transiente Störungen 


° Anfallsspektrum: seltene, meist nächtliche An- 
fälle: unilaterale Parästhesien in Wange, Lippe, 
Zunge; hemifaziale, z. T. pharyngeale Kloni bei 
erhaltenem Bewusstsein, Sprechstörung, einsei- 
tiger Speichelfluss, Dauer <2 min. Hemiklonische 
oder sekundär generalisierte tonisch-klonische 
Anfälle sind möglich. 

o Weitere Befunde: In der testpsychologischen 

Untersuchung zeigen sich bei 30-50 % der Kinder 

selektive kognitive Defizite, z.T. in Korrelation 

zum EEG-Befund. 

EEG: stereotype, biphasische Sharp Waves mitt- 

lerer bis hoher Amplitude über zentrotemporal 

(perisylvisch), häufig Fokus-Shift im Verlauf, z. T. 

Multifokalität; meist deutliche Aktivierung im 

Leichtschlaf. 

Therapie: 

o nur bei wiederholten Anfällen (oder subkon- 
tinuierlicher fokaler Sharp-Wave-Aktivität im 
EEG, die topografisch zu den neuropsychologi- 
schen Defiziten passt) notwendig: Sultiam, 
Clobazam, Levetiracetam, Ethosuximid, 

o Carbamazepin und Oxcarbazepin sind wirksam 
bzgl. der Anfälle, können aber paradoxe Effekte 
mit EEG-Verschlechterung und negativen Myo- 
klonien bewirken. 

+ Prognose: günstig; Ausheilen der Epilepsie vor 
dem 18. Lebensjahr. 


Epilepsie mit kontinuierlichen Spike 
Waves im Schlaf (CSWS) 


e Manifestationsalter: 3.-12. Lebensjahr. 

« Ätiologie: oft strukturelle Hirnschädigung, z.B. 
unilaterale Polymikrogyrien oder Thalamuslä- 
sionen, selten monogen (GRIN2A). 

° Anfallsspektrum: variabel, teilweise ausschließ- 
lich seltene schlafgebundene fokal-motorische 
Anfälle, teilweise häufige Absencen, atone Anfäl- 
le (mit Sturz) und negative Myoklonien. Sekun- 
där generalisierte tonisch-klonische Anfälle im 
Schlaf kommen vor. 

° Weitere Befunde: je nach Grunderkrankung, 
z.B. konnatale Hemiparese; im Verlauf kognitiver 
Abbau und Verhaltensstörungen parallel zum 
CSWS („epileptische Enzephalopathie“). 

e EEG: im Wachzustand fokale Sharp Waves, z. T. 
mit Generalisierung; im Schlaf Aktivierung bila- 
teral-synchroner hochamplitudiger Sharp Waves 
um 2-2,5 Hz über ca. 80% des Schlafes und mehr 
(„bioelektrischer Status“ oder „CSWS“), 


+ Therapie: 

o Sultiam, Clobazam, Ethosuximid, Levetirace- 
tam. 

o Am effektivsten sind Steroide, die oft über ei- 
nen längeren Zeitraum gegeben werden müs- 
sen (daher besser pulsatiles als kontinuierli- 
ches Schema). 

o Die ketogene Diät ist in Einzelfällen wirksam. 

e Prognose: meist Remission der Anfälle und der 

Sharp Waves im EEG bis zum 16. Lebensjahr; je 

nach Dauer und Schwere des Verlaufs bleibende 

kognitive Defizite bis zur geistigen Behinderung. 


Landau-Kleffner-Syndrom 
(Epilepsie-Aphasie-Syndrom) 


e Manifestationsalter: 2.-8. Lebensjahr. 

« Ätiologie: vermutlich polygenetisch, teilweise 
monogen (GRIN2A-Mutation). 

+ Anfallsspektrum: typischerweise wenige schlaf- 
gebundene fokal-motorische Anfälle, selten Ab- 
sencen und atone Anfälle. 

+ Weitere Befunde: vor oder während der Mani- 
festation der Anfälle, parallel zu den EEG-Ver- 
änderungen, auditorische Agnosie mit Verlust 
der rezeptiven, dann auch expressiven Sprache, 
zusätzlich Verhaltensstörungen- 

e EEG: häufige temporoposteriore Sharp Waves, 
z.T. bilateral, im Schlaf bis zum bioelektrischen 
Status (CSWS) aktiviert. 

+ Therapie: Pharmakotherapie wie bei der Epilep- 
sie mit CSWS,. Bei Therapieresistenz besteht in 
ausgewählten Fällen eine epilepsiechirurgische 
Option (multiple subpiale Transsektionen). 

+ Prognose: in ca. 20% vollständige Remission; bei 
Bestehen der Aphasie > 1-2 Jahre bleibende, teil- 
weise schwere Sprachstörungen. 


Kindliche Absence-Epilepsie 
(Pyknolepsie) 


+ Manifestationsalter: 4.-10. Lebensjahr. 

« Ätiologie: polygenetisch, z.T. GABA-A-Rezeptor- 
Mutation beteiligt. 

+ Anfallsspektrum: abrupter Beginn mit häufigen 
(vielfach pro Tag) auftretenden Absencen, teil- 
weise mit milden Lidkloni, Augenverdrehen oder 
diskreten Automatismen, Dauer 5-15 s; GTKA 
bei der klassischen Form selten, bei älteren Kin- 
dern (mit Übergang zur juvenilen Form) in bis zu 
30% auftretend. 
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+ Weitere Befunde: Verwechslung mit Tagträu- 
men oder Konzentrationsstörungen häufig; re- 
aktive Verhaltensstörungen und schulischer Leis- 
tungsabfall möglich. 

e EEG: durch Hyperventilation praktisch immer 
Provokation von Absencen mit regulären genera- 
lisierten 3 Hz-Spike-wave-Paroxysmen. 

+ Therapie: Valproat, Ethosuximid (wirkt nicht ge- 
gen GTKA), Lamotrigin, Clobazam. 

+ Prognose: in 80-90 % Ausheilen vor der Adoles- 
zenz; spätere Gelegenheitsanfälle (GTKA) oder 
Übergang in juvenile Epilepsien möglich. 


Epilepsie mit Lidmyoklonien 
(Jeavons-Syndrom) 


+ Manifestationsalter: 2.-6.(-14.) Lebensjahr. 

« Ätiologie: polygenetisch. 

* Anfallsspektrum: lidschlussinduzierte Lidmyo- 
klonien, Dauer 3-6 s, teilweise mit kurzer Be- 
wusstseinspause (= Absence), 2. T. mit Augenver- 
drehen, häufig pro Tag auftretend; seltene 
(durch Flackerlicht oder Schlafentzug provozier- 
te) GTKA möglich. 

e EEG: lidschlussinduzierte bilaterale, rasche Poly- 
spike Waves, immer ausgeprägte Fotosensibilität, 
die sich im längeren Verlauf abschwächt. 

+ Therapie: nur bei Hinweisen auf Kontrollverlust 
(= eindeutige Absencen) oder bei Auftreten von 
GTKA. Levetiracetam ist das Mittel der Wahl, da 
es auch gegen die Lidmyoklonien wirkt. 

e Prognose: häufig Pharmakoresistenz der Lid- 
myoklonien; vermutlich lebenslange Persistenz. 


Juvenile Absence-Epilepsie 


+ Manifestationsalter: 7.-17. Lebensjahr. 

« Ätiologie: polygenetisch. 

+ Anfallsspektrum: Absencen. Sie sind milder aus- 
geprägt und seltener als bei der Pyknolepsie, 
dauern aber länger an. In 80% zusätzlich GTKA, 
in 15% zusätzlich Myoklonien auftretend. 

« Weitere Befunde: Überschneidung mit der juve- 
nilen Grand Mal-Epilepsie und dem Janz-Syn- 
drom möglich. 

e EEG: generalisierte Spike Waves und Polyspike 
Waves um 3-4Hz; Fotosensibilität in ca. 20%. 

+ Therapie: Valproat, Lamotrigin (falls keine Myo- 
klonien assoziiert), Levetiracetam, Ethosuximid. 

+ Prognose: gutes Ansprechen auf Therapie; Re- 
missionsraten nicht ganz klar, vermutlich in ca. 


9.5 Epileptische Anfälle 


50% Persistenz der Epilepsie bis ins Erwachse- 
nenalter. 


Juvenile myoklonische Epilepsie 
(Janz-Syndrom) 


+ Manifestationsalter: 12.-18. Lebensjahr. 
« Ätiologie: polygenetisch. 
+ Anfallsspektrum: bilateral-symmetrische Myo- 
klonien der Schultern und Arme, z. T. heftige 
ausfahrende Bewegung mit Wegschleudern von 
Gegenständen (Zahnbürste, Kaffeetasse, da die 
Myoklonien morgens gehäuft auftreten); in 80- 
90 % zusätzlich generalisierte klonisch-tonisch- 
klonische Anfälle (aus den Myoklonien heraus 
entstehend); Provokation der Anfälle durch 
Schlafentzug, Müdigkeit, Alkoholkonsum und 
Flackerlicht häufig. In 35 % werden zusätzlich 
Absencen beobachtet, in ca. 25% periorale Re- 
flex-Myoklonien (durch Sprechen getriggert). 
Weitere Befunde: Verhaltens-, Interaktions- und 
Sozialstörungen werden beschrieben. 
EEG: irreguläre Spike Waves und Polyspike 
Waves um 3-4Hz (2-7 Hz); Fotosensibilität in 
ca. 30%. 
Therapie: Die Vermeidung anfallsprovozierender 
Faktoren ist manchmal ausreichend. Effektive 
Medikamente sind Levetiracetam, Valproat, 
Ethosuximid sowie evtl. Topiramat. Dagegen ver- 
schlechtern Carbamazepin, Phenytoin und La- 
motrigin meist die Epilepsie. 
+ Prognose: sehr gutes Ansprechen auf (adäquate) 
Therapie; immer Persistenz der Epilepsie bis ins 
Erwachsenenalter. 


Epilepsie mit ausschließlich generali- 
sierten tonisch-klonischen Anfällen 
(Juvenile Grand Mal-Epilepsie) 


e Manifestationsalter: sehr variabel, 5.-25. Le- 
bensjahr. 

« Ätiologie: polygenetisch. 

+ Anfallsspektrum: (meist seltene) generalisierte 
tonisch-klonische Anfälle, in ca. 90% nach dem 
Aufwachen oder vor dem Einschlafen auftretend. 
Die Provokation der Anfälle durch Schlafentzug, 
Müdigkeit, Stress oder Alkoholkonsum ist ty- 
pisch. 

e EEG: irreguläre generalisierte Spike Waves und 
Polyspike Waves um 3-4 Hz, wechselnde Seiten- 
betonung („Pseudo-Foci“) ist möglich; Fotosensi- 
bilität in ca. 10-20 %. 
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Funktionelle und transiente Störungen 


+ Therapie: bei> 1 Anfall: Valproat, Levetiracetam, 9,6 Literatur 
Lamotrigin, Topiramat. 
° Prognose: gutes Ansprechen auf Therapie; [1] American Academy of Sleep Medicine. International classifi- 


. 5 : 2 ee cation of sleep disorders. 3nd ed. Westchester: American 
>50% - 
in>50% Persistenz der Epilepsie bis ins Erwach Academyofslsep Medicine: 2014 


senenalter. [2] Berg AT, Berkovic SF, Cross JH et al. Revised terminology and 
concepts for organization of seizures and epilepsies: report 
of the ILAE Commission on Classification and Terminology, 


Mesiale Temporallappenepilepsie 2005-2009. Epilepsia 2010; 51: 676-685 


e Manifestationsalter: variabel, oft ca. 8.-14. Le- [3] Bowker R, Bonham JR, Green A. Guidelines for the investiga- 
i tion and mangement of a reduced level of consciousness in 


bensjahr. children: implications for clinical biochemisty laboratories. 
+ Pathogenese: Hippocampussklerose. Deren Ur- Ann Clin Biochem 2007: 44: 506-511 

sache ist vermutlich heterogen. Prolongierte Fie- [4] Derry CP, Berkovic SF, Duncan JS.Paroxysmal Motor Dis- 

berkrämpfe in der frühen Kindheit finden sich orders of Sleep: The Clinical Spectrum and Differentiation 


from Epilepsy. Epilepsia 2006; 47 (11): 1775-1791 
[5] Ebinger F. Kopfschmerzen und Migräne. In: Aksu F, Hrsg. 
Neuropädiatrie. 4. Aufl. Bremen: Uni-Med; 2011 


bei ca. 40%. Sie können eine Veränderung der 
Rezeptoren mit Steigerung der Exzitabilität indu- 


zieren. In anderen Fällen finden sich primäre [6] Fenichel GM, ed. Clinical pediatric neurology: a signs and 
Hippocampus-Dysgenesien, die sowohl zu Fie- symptoms approach. 6th. ed. Philadelphia: Elsevier Saun- 
berkrämpfen als auch zu Folgeepilepsien dis- ders; 2009 Eu 
s [7] Heinen F, Berweck S, Böhmer J et al., Hrsg. Pädiatrische Neu- 
PONIETEN. j rologie: Diagnose und Therapie. Stuttgart: Kohlhammer; 
° Anfallsspektrum: abdominelle Aura > Innehal- 2009 
ten, Starren > Bewusstseinstrübung — oroali- [8] Jacome D. Jactatio extra-capitis and migraine suppression. ] 
mentäre Automatismen > gestische Automatis- Headache Pain 2009, 10:129-131 
men > iktale Aphasie, falls dominante Hemi- [9 King MD, Stephenson JBP. A Handbook of Neurological In- 
häteb ff il 1 ischegd vestigations in Children. London: MacKeith Press; 2009 
sphäre betroffen > 2. T. unilaterale tonische oder [10] Kopfschmerzklassifikationskomitee der International Head- 
dystone Haltungen. Dauer ca. 30-90 s, danach ache Society (IHS). Die Internationale Klassifikation von 
Desorientiertheit, Müdigkeit. Selten sekundäre Kopfschmerzerkrankungen. Nervenheilkunde 2003; 22: 
GERELAISIFRURE, 1 on Sleep-Wake-Disorders. In: Swaiman KF, Ashwal S 
Bi R otagal S. Sleep-Wake-Disorders. In: Swaiman KF, Ashwal S, 
e MRT: hochauflösende Koronarschichtung des ii De : = i 
. : Ferriero D, eds. Pediatric Neurology. Philadelphia: Mosby; 
Temporallappens: Atrophie des betroffenen Hip- 2006 
pocampus in T1, Signalsteigerung inT2 und [12] Limmroth V. Kopf- und Gesichtsschmerzen. Stuttgart: 
FLAIR (Fluid attenuated Inversion Recovery-Se- Schattauer; 2007 
qu enz) [13] Lüders H, Acharya ]J, Baumgartner C et al. Semiological Sei- 
. fündesafi ä dächtnisstö zure Classification. Epilepsia 1998; 39 (9):1006-1013 
» Weitere Bei ur ze: “ t Lern- In Gedäc tnisstö- [14] McTague A, Cross HJ, Howell KB et al. The genetic landscape 
rungen; bei Läsion in der dominanten Hemi- of the epileptic encephalopathies of infancy and childhood. 
sphäre Sprachgedächtnis, bei Läsion in der nicht Lancet Neurol 2016; 15: 304-316 
dominanten Hemisphäre visuelles Gedächtnis [15] Neubauer B, Groß S. Diagnostische Prinzipien bei Epilepsien 


im Kindesalter. AWMF-Leitlinien Register Nr. 022/007; Ent- 


betroffen. ADHS-Symptome sind häufig. wicklungsstufe 2 (Januar 2008). Im Internet: http://www. 


e EEG: interiktal oft wenig auffällig, Theta-Wellen awmf.org: Stand: 23.12.2009 
oder einzelne Sharp Waves über der vorderen [16] Obeid M, Mikati A. Expanding Spectrum of Paroxysmal 
Temporalregion. Events in Children: Potential Mimickers of Epilepsy. Pediatr 


Neurol 2007; 37: 309-316 
[17] Panayiotopoulos C, Hrsg. Idiopathic Generalized Epilepsies: 
A Review and Modern Approach. Epilepsia 2005; 46 (Suppl. 


+ Therapie: Medikamente mit Wirkung auf fokale 
Anfälle, z.B. Carbamazepin/Oxcarbazepin, Leve- 


tiracetam, Lamotrigin, Topiramat; bei Pharmako- 9) 
resistenz frühzeitig Epilepsiechirurgie erwägen. [18] Panzer A, Polster T, Siemes H. Epilepsien bei Kindern und Ju- 
e Prognose: Pharmakoresistenz bei ca. 40 %, Er- gendlichen. 3. Aufl. Bern: Huber; 2015 


[19] Rahman S, Footitt EJ, Varadkar S, Clayton PT. Inborn errors 

of metabolism causing epilepsy. Dev Med Child Neurol. 

2013; 55: 23-36 

[20] Roger J, Bureau M, Dravet Ch et al, eds. Epileptic Syndromes 

in Infancy, Childhood and Adolescence. Ath ed. London: John 

Libbey Eurotext; 2005 

[21] Spillane J, Hanna MG, Kullmann DM,. Genetic neurological 
channelopathies: molecular genetics and clinical pheno- 
types. ] Neurol Neurosurg Psychiatry 2016; 87: 37-48 


folgsrate der Epilepsiechirurgie um 80 %. 
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Kapitel 10 


Hirnnervenstörungen 


5, Entwicklungsneurologieung 
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10 Hirnnervenstörungen 


10.1 Okuläre und visuelle 
Symptome 


10.1.1 Pupillenreaktion 
Worum es geht 


In der entwicklungsneurologisch-neuropädiatri- 
schen Sprechstunde sind okulär-visuelle Sympto- 
me auf eine möglicherweise zugrunde liegende 
neuropädiatrische Störung hin zu untersuchen 
(Beispiel: Nystagmus als typisches Frühsymptom 
der Pelizaeus-Merzbacher-Krankheit) oder aber 
darauf, ob die Störungen primär (und ausschließ- 
lich) das okulär-visuelle System betreffen. 

Auch wenn Ersteres die Regel ist, es sich also 
meist um ein Kind mit Entwicklungsproblemen 
oder neurologischen Symptomen handelt und in 
diesem Rahmen die neuro-ophthalmologische 
Diagnostik relevant wird, so sollten doch in der 
kinderneurologischen Sprechstunde auch ein Stra- 
bismus oder eine afferente Pupillenstörung nicht 
übersehen werden, und es sollte möglich sein, die- 
se Anomalien diagnostisch einzuordnen, nicht nur, 
weil sie Relevanz für die adäquate Ausreifung des 
visuellen Systems haben können. Dazu kommt na- 
türlich, dass die Frage: „Erweiterte Grundproble- 
matik oder isoliertes okulär-visuelles Problem“ oft 
erst am Ende der Untersuchung bzw. der differen- 
zialdiagnostischen Überlegungen zu entscheiden 
ist. 

Die Anzahl der in diesem Kapitel angesproche- 
nen neuropädiatrisch relevanten Symptome und 
Befunde ist sehr groß und eine umfassende pädia- 
trische Neuro-Ophthalmologie kann hier nicht 
dargestellt werden. So könnte man jeweils ein ei- 
genes Kapitel über den differenzialdiagnostischen 
Zugang zu folgenden Befunden schreiben: 

e Katarakt; weitere Linsenbefunde; Korneatr- 
übung, 

e Optikusatrophie, 

+ tapetoretinale Degeneration, 

e kongenitale Blindheit, 

e später erworbene Sehstörung, 

+ Nystagmus, unwillkürliche Augenbewegungen, 

+ Augenmuskelparesen, 

+ supranukleäre Okulomotorikstörungen, 

e Ptosis. 


10.1 Okuläre Symptome 


Der Schwerpunkt dieses Kapitels liegt auf der Dar- 
stellung eines in der Praxis umsetzbaren Unter- 
suchungsgangs. Der Pupillendiagnostik wird, da 
sie einfach durchzuführen und diagnostisch be- 
sonders ergiebig ist, ein relativ breiter Raum ein- 
geräumt. Das Gleiche gilt für die Überprüfung des 
optokinetischen Nystagmus, die auch bei nur mi- 
nimaler Kooperation gelingt. Die tapetoretinale 
Degeneration soll, da sie in der neurometabo- 
lischen Diagnostik ein besonders wertvolles Zei- 
chen darstellt, exemplarisch behandelt werden, 
auch wenn dieser Befund vom Allgemeinmedizi- 
ner oder Pädiater nicht direkt erhoben wird. 


Anatomie und Physiologie 


Die Pupillenuntersuchung ist in den Grundzügen 
einfach und diagnostisch ergiebig. Die Pupillengrö- 
Re regelt den Lichteinfall auf der Netzhaut. 

+ Die Afferenz dieses Regelkreises: Retinale Gan- 
glienzellen erreichen über N. opticus, Chiasma 
und Tractus opticus das dorsale Mittelhirn, die 
Area praetectalis. Ein Teil dieser Bahnen verläuft 
wahrscheinlich auch über die Sehrinde. 

+ Die Efferenz: Von der Area praetectalis wird 
über die Edinger-Westphal-Kerne, Nn. oculo- 
motorii und Ganglion ciliare der Pupillensphink- 
ter angesteuert. 


Der parasympathische, vom vegetativen Nukleus 
des N. oculomotorius entspringende und diesen 
Nerv begleitende Teil ist für die Verengung der Pu- 
pille verantwortlich (M. sphincter pupillae). Ein er- 
höhter Parasympathikotonus bewirkt also enge 
Pupillen. 

Der sympathische Anteil entspringt im Hypotha- 
lamus, deszendiert bis ins obere Thorakalmark, 
steigt wieder auf, folgt der A. carotis interna, tritt 
zusammen mit dem N. ophthalmicus durch die 
Fissura orbitalis superior und versorgt den M. dila- 
tator pupillae. Ein erhöhter Sympathikotonus bzw. 
eine zentrale Hemmung des Parasympathikus 
(Angst, Hyperthyreose z.B.) bewirken also weite 
Pupillen. 

Die Pupillen sind normalerweise gleich weit, 
isokor, auch bei monookulärer Beleuchtung. Die 
Pupillenreaktionen sind bei Frühgeborenen etwa 
ab der 32. SSW konstant auszulösen. Ein Neugebo- 
renes hat eine relativ kleine Pupillenweite, eine 
Anisokorie von < 1 mm ist nicht ganz selten. 
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Untersuchungsgang und Wertung 
der Befunde 


Zunächst werden Weite und Seitengleichheit bei 
leicht abgedunkelten Verhältnissen und bei hellem 
Licht eingeschätzt. Die Pupillen wirken nicht ex- 
trem eng oder weit und sind jeweils isokor (Nor- 
malbefund). Wird eine Seitendifferenz (Anisoko- 
rie) beobachtet, kann eine der beiden Pupillen ent- 
weder zu eng oder zu weit sein. 


Engstellung einer Pupille 


Ist eine Pupille zu eng, handelt es sich also um eine 
Beeinträchtigung der Erweiterung auf dieser Seite. 
Hier kann der Sympathikus - der ja die Dilatation 
mitbewirkt - nicht so wirken sein, wie er auf die- 
ser Seite sollte (Horner-Syndrom: Miosis, Ptosis, 
Anhidrosis und scheinbarer Enophthalmus). Die 
Anisokorie wird deutlicher, wenn die Dilatation 
besonders gefordert ist, also eher bei abgedunkel- 
ten Verhältnissen. Beim Horner-Syndrom sind die 
Reaktion auf Licht und die Naheinstellung unbe- 
einträchtigt. Ob wirklich ein Horner-Syndrom vor- 
liegt oder wo die Läsion gesucht werden muss, 
kann nur nach pharmakologischer Testung mit Ko- 
kain entschieden werden. In der Kinderheilkunde 
spielen Geburtsverletzungen u.a. im Armplexus- 
bereich und Neoplasien wie das Neuroblastom 
eine Rolle. 

Falls ein Horner-Syndrom ausgeschlossen ist, 
könnte u.U. eine lokale Beeinträchtigung des Dila- 
tators vorliegen. 


Weitstellung einer Pupille 


Ist eine Pupille zu weit bzw. kann sie sich nicht ad- 
äquat verengen, dann liegt eine Beeinträchtigung 
des Verengers, des parasympathisch innervierten 
Sphincter pupillae vor. Dies rückt den N. oculo- 
motorius ins Zentrum der diagnostischen Über- 
legungen. 

Bei einer (nicht nur externen) Okulomotorius- 
parese sind Lichtreaktion und Akkommodation 
gestört. Die weiter unten beschriebene Beleuch- 
tungsmethode ergibt auf diesem Auge (bei kom- 
pletter Läsion) eine fehlende Pupillenreaktion - 
egal, ob dieses Auge oder das andere belichtet 
wird. Eine derartige Okulomotoriusparese könnte 
z.B. einen Hinweis auf eine zerebrale Raumforde- 
rung oder (häufiger im Adoleszenten- bis Erwach- 
senenalter) für ein Aneurysma geben. Entspre- 
chend kann die weitere Diagnostik bedeuten: 


Kernspintomografie, Angiografie. Eine rein interne 
Ophthalmoplegie, also eine ausschließliche Stö- 
rung der für die Pupillenweite und die Akkom- 
modation verantwortlichen vegetativen Anteile 
des Okulomotorius, ist eine Rarität. 

Die Pupillotonie stellt eine postganglionäre pa- 
rasympathische Störung dar. Im Hellen ist die ent- 
sprechende Pupille weiter, sie zeigt eine aufgeho- 
bene oder eingeschränkte Lichtreaktion bei besser 
erhaltener tonischer Naheinstellreaktion. Im Laufe 
der Zeit kommt es oft zu einer bilateralen Sympto- 
matik. Die Pupille verengt sich - im Gegensatz zur 
gesunden - bei Gabe von Pilokarpin-0,1 %-Augen- 
tropfen. Die Pupillotonie in Kombination mit einer 
Hyporeflexie wird als Adie-Syndrom bezeichnet. 
Bei primär-idiopathischem Auftreten ist dieses 
Syndrom eine benigne Störung, es wird jedoch 
auch sekundär im Rahmen einer erweiterten Neu- 
ropathie beobachtet (z.B. beim Shy-Drager-Syn- 
drom). In der Pädiatrie interessant ist die Pupillo- 
tonie durch einen Varizella-Zoster-Infekt. 

Auch die weitere Pupille kann Ausdruck einer 
lokal-pharmakologischen Beeinflussung sein. 


Physiologische Anisokorie 


Schließlich könnte es sich um eine physiologische 
Anisokorie handeln, eine häufige Normvariante, 
bei der mit bloßem Auge eine Pupillenweitendiffe- 
renz zu erkennen ist. Diese bleibt im Hellen und 
Dunkeln gleich bzw. wird bei schwacher Beleuch- 
tung etwas deutlicher. Sie variiert deutlich mit der 
Zeit. 


Weitere Testung 


Die Pupillenreaktionen werden dann am besten 
bei leicht reduzierter Helligkeit mittels mono- 
okulärer Beleuchtung getestet. Mit einer Taschen- 
lampe wird etwa 3s lang ein Auge von unten be- 
leuchtet, während der Patient nicht akkom- 
modiert. Man sieht an diesem Auge die Pupillen- 
verengung (direkte Pupillenreaktion). Dann wird 
genauso das andere Auge beleuchtet (gleicher Ab- 
stand, gleicher Winkel) und dessen direkte Pupil- 
lenreaktion eingeschätzt (Swinging-Flashlight- 
Test). Bei nicht zu schnellem Wechsel der Beleuch- 
tung kommt es (während des Wechsels) zu einer 
mäßigen Erweiterung; die Pupille des anderen Au- 
ges kann sich im Normalfall unter dem Lichteinfall 
auch wieder verengen, ganz ähnlich wie das zuerst 
getestete Auge, d.h. die Endgrößen sind identisch. 
Bei raschem Wechsel und träger Pupillenreaktion 
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Abb. 10.1 Diagnose: keine Visusminderung. 


ist auch die am zweiten Auge während der Be- 
leuchtung fast fehlende Pupillenkonstriktion nor- 
mal, wenn dieses Auge schon die enge, isokore Pu- 
pillenweite zeigt. Der Wechsel wird mehrfach 
durchgeführt, um den Effekt von physiologischen 
Oszillationen ausschalten zu können und den Be- 
fund abzusichern. Pathologisch sind die reduzierte 
Konstriktionsgeschwindigkeit bzw. die fehlende 
oder paradoxe Reaktion einer Pupille. Dies weist 
auf eine afferente Pupillenstörung hin, z.B. im 
Rahmen einer retinalen Erkrankung, einer Schädi- 
gung des N. opticus, auch im Chiasmabereich (im 
Allgemeinen aber nicht auf Erkrankungen der Seh- 
strahlung und der Sehrinde). Bei einer Läsion der 
Sehnerven fällt die afferente Pupillenstörung frü- 
her auf als die Visusbeeinträchtigung! 

Normale Pupillenreflexe bedeuten: Licht wird 
weitergeleitet und verarbeitet. Sehen und Licht- 
verarbeitung hängen eng zusammen 
(s. » Abb. 10.2). Allerdings: kortikale Blindheit ist 
möglich. Gestörte Pupillenreflexe bedeuten nicht, 
dass auch eine Visusstörung vorliegen muss; dafür 
gibt es bezüglich der Pupillomotorik zu viele, z.B. 
pharmakologische Einflüsse. 

Eine elegante und beim Säugling leicht durch- 
führbare Untersuchung erlaubt einen quantifizier- 


10.1 Okuläre Symptome 


baren Seitenvergleich der Lichtempfindlichkeit 
beider Augen (Voraussetzung ist, dass die Pupillen 
primär isokor sind): Während eine Begleitperson 
erst das eine, dann das andere Auge des Kindes 
lichtdicht mit der Hand abdeckt, filmt man das 
Kind oder fertigt Fotos an und vergleicht die Pupil- 
lenweiten des jeweils freien Auges. Eine weitere 
Pupille zeigt eine afferente Störung an. Je aus- 
geprägter diese ist, desto größer wird der Unter- 
schied sein. Damit lässt sich z.B. beim Optikus- 
gliom der Verlauf kontrollieren. 


10.1.2 Optokinetischer 
Nystagmus (OKN) 


Klinische Untersuchung 


Bewährt hat sich dem Autor über viele Jahre der 
routinemäßige Einsatz einer mit Kinderbildern be- 
druckten Trommel (Radius etwa 30cm) zur Tes- 
tung des optokinetischen Nystagmus. Die Trommel 
wird im Abstand von etwa 50cm vor den Augen 
des Kindes sowohl in horizontaler als auch in ver- 
tikaler Richtung gedreht. Man erhält in kurzer Zeit 
eine ganze Menge an Informationen und braucht 
kaum Kooperationsbereitschaft. Die Trommel ist 
fast immer für einige Sekunden interessant genug. 

Der optokinetische Nystagmus stellt eine Funk- 
tion des Blickfolgesystems dar. Wenn also das will- 
kürliche Folgen eines Objektes gestört, sakkadiert 
ist, dann ist auch der OKN nicht in Ordnung. Bei 
der Testung des OKN handelt es sich um ein Scree- 
ning; eine Störung zeigt an, dass irgendwo in die- 
sem System etwas nicht richtig funktioniert. Die- 
ses Symptom allein ist aber in den meisten Fällen 
diagnostisch nicht spezifisch zuzuordnen. Wie bei 
jedem Nystagmus wird die Richtung nach der 
schnellen Komponente benannt, also der Rück- 
führbewegung (die langsame Komponente folgt 
dem sich bewegenden Objekt). 

Voraussetzungen für einen intakten optokineti- 
schen Nystagmus sind ein ausreichendes Sehver- 
mögen, das Anschauen (es reicht ein allgemeines 
Starren, ein genaues Fixieren ist nicht erforderlich, 
da es sich nicht um eine foveale Funktion handelt), 
welches an eine entsprechende Bewusstseinslage 
und gewisse Basiskooperation gebunden ist, und 
schließlich die Funktionstüchtigkeit folgender 
Strukturen: 

+ visuelle Afferenzen über das Corpus geniculatum 

laterale bis in die Kortexzonen 17 und 19, 
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° Verbindungen zur parapontinen retikulären For- 
mation im Hirnstamm (PPRF) und weiter zu den 
Nn. oculomotorius und abducens. 

° Im Nebenschluss sind die Vestibulariskerne und 
das Kleinhirn beteiligt. 


Schon nach den ersten Lebenswochen kann der 
optokinetische Nystagmus auf diese Art beurteilt 
werden. Die diagnostische Bedeutung einer Verän- 
derung des OKN ist in » Tab. 9.1 dargestellt. 


10.1.3 Visusminderung 
Klinische Untersuchung 


Wir fragen die Eltern, ob es irgendwelche Zweifel 
am Sehvermögen des Kindes gibt. Auch die weitere 
Eigenanamnese (Beispiel Risikofrühgeburt mit Be- 
atmung oder Verdacht auf durchgemachte präna- 
tale Infektion) und die familienanamnestischen 
Angaben (z.B. Disposition zu Katarakt, besonderen 
Brechungsanomalien, Syndromen oder metabo- 
lischen Störungen mit visuell-okulärer Beteiligung) 
können Anlass geben, das Kind genauer ophthal- 
mologisch untersuchen zu lassen. 

Das Kind wird bei der rein visuellen Kontaktauf- 
nahme und beim Spiel (z.B. mit Rosinen) beobach- 
tet. Das Bohren mit dem Finger oder der Hand in 
der Augenhöhle, wird als okulodigitales Zeichen 
nach Franceschetti bezeichnet; es weist schon in 
den ersten Lebensmonaten auf eine erhebliche Vi- 
susminderung bzw. Blindheit hin. Toleriert ein 
Kind das spielerische Abdecken beider Augen 
gleich gut (oder gleich schlecht) spricht dies gegen 
eine Amblyopie. Wird nur die Abdeckung eines 
Auges toleriert, während die gleiche Maßnahme 
beim Partnerauge zu Protesten führt, besteht der 
dringende Verdacht auf eine Amblyopie eines Au- 
ges. 

Unter Beachtung des Gesamtbefundes ist dann 
zu entscheiden, ob entsprechend der Kooperati- 
onsfähigkeit des Kindes eine exaktere Visusbe- 
stimmung durchzuführen ist. Die Ergebnisse der 
Pupillendiagnostik spielen hier eine große Rolle. 


Für die in der Entwicklungsneurologie/Neuropä- 
diatrie Tätigen lohnt es sich, die Preferential-Loo- 
king-Methode zu erlernen. Bei kleineren Kindern 
und bei nicht kooperationsfähig Behinderten kann 
so die Sehschärfe gut reproduzierbar eingeschätzt 
werden. Auf weitere Methoden der Visusbestim- 
mung soll hier nicht eingegangen werden, man 
wird immer mit erfahrenen Augenärzten zusam- 


menarbeiten müssen. 


Meilensteine der Ausreifung des visuellen Systems 

e ab 32. SSW: konstanter Pupillenreflex, 

e 1.-2. Monat: Fixation - Lächeln auf Gesicht - 
dem Gesicht folgen, 

e 4. Monat: visuell gesteuerte Arm-/Handbewe- 
gungen. 


Entwicklungstherapeutische 
Relevanz 


Eine genauere ophthalmologische Untersuchung 
ist indiziert, 
° wenn sich aus der Anamnese oder Untersuchung 
Anhaltspunkte für eine Visusminderung oder 
eine Pupillo- oder Okulomotorikstörung erge- 
ben. Man denke nur an die praktische Relevanz, 
die das rechtzeitige Erkennen eines Strabismus 
für die Verhinderung einer Amblyopie hat. 
wenn die gesamte entwicklungsneurologisch- 
neuropädiatrische Einschätzung auf eine zereb- 
rale Affektion oder eine mit Dysmorphien oder 
Anomalien einhergehende Anlagestörung hin- 
deutet. Das visuell-okuläre System ist unter diag- 
nostischen Gesichtspunkten besonders sensitiv 
und gut zugänglich. Verschiedene neurometabo- 
lische Erkrankungen zeigen sich beispielsweise 
in bestimmten, oft charakteristischen Störungen 
der Augenbewegungen, der Vitalität des N. opti- 
cus, des Augenhintergrundes, oder weiterer Be- 
funde. Beispiele: 
o Ektopie oder Dislokation der Linse bei der im 
Säuglingsalter mit Anfällen und dann ohne 


Tab. 10.1 Minderung des optokinetischen Nystagmus bei Läsionen. 


Läsion OKN-Störung 
ipsilateral 
Großhirnhemisphäre 

Infratentoriell (Pons, Mesenzephalon) - 


Zerebellum (Flocculus) 


kontralateral 
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Diät mit gravierenden Regressionen verlaufen- o manchmal renale Defekte, 
den Sulfit-Oxidase- bzw. Molybdän-Kofaktor- o Diagnosestellung unter Beachtung des ERG 
Defizienz, (Elektroretinogramm), 

o bekannter Kayser-Fleischer-Kornealring bei o autosomal-rezessiver Erbgang; verschiedene 
neurologisch manifestem Morbus Wilson, Mutationen. 


o Korneatrübung nicht selten bei Iysosomalen Tapetoretinale Degenerationssyndrome (s. Kap. 
Erkrankungen, Mukopolysaccharidosen). 10.1.4) (Sehverlust bei Retinopathie u.a. längere 
Zeit führendes Symptom bei juveniler neurona- 


ler Zeroidlipofuszinose). 
Ursachen + Exogen induziert: z.B. Vitamin-E-Mangel, Vit- 
(s.a. » Abb. 10.2.) amin-A-Mangel. 
+ Neurovaskuläre Störung (meist monookuläre 
Okulär-retinal und transiente Symptomatik, z.B. im Rahmen 


einer Migräne: retinale Migräne nach der inter- 
nationalen Klassifikation extra aufgeführt - ne- 
ben der Migräne ohne Aura, der Migräne mit Au- 
ra, den periodischen migränenahen Syndromen 
in der Kindheit, den Migränekomplikationen 
und der wahrscheinlichen Migräne). 


* Genetisch: z.B. Leber’sche kongenitale Abiotro- 
phie („Amaurose“) 
o schwere Sehbehinderung seit Geburt/früher 
Kindheit, 
o meist Nystagmus, 
o oft kognitive Entwicklungsstörung, Epilepsie, 
o zerebrale Aufbaustörung (Anomalie des Klein- 


hirnwurms), 
Sehstrahlung 
— Be primärer 
(= — visueller Kortex 
% ” (Area 17) 
Fe 
<S ag 
Se 
Auge N. opticus Chiasma Tractus Sehstrahlung visueller 
opticum opticus Kortex 
ns fl > 
lichtreagible Pupillenbahn und Sehbahn gemeinsam, weiter zentral (Sehstrahlung, visueller Kortex) 
d.h. afferente Pupillenstörung bei Visusminderung Visusminderung bei normalen Pupillenreaktionen 
Abb. 10.2 Anatomische Skizze der Sehbahn. 
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Optikusstörung 


Zu den primären Ursachen gehören: 

+ Hypoplasie des N. optikus; uni-oder bilateral; 
isoliert oder in Kombination mit intrakraniellen 
Anomalien; u.a. septooptische Dysplasie (De- 
Morsier-Syndrom) mit fehlendem oder teilange- 
legtem Septum pellucidum und Balken sowie hy- 
pothalamischen Ausfällen (Hypopituitarismus); 
z.T. autosomal-rezessiv vererbt (3p21). 

+ Z.B. autosomal dominante hereditäre Optikus- 
atrophie (ADOA): 

o Manifestation im Schulalter, 

o meist relativ milde Visusminderung, gutes Le- 
severmögen, geringe Progredienz; blasse Pa- 
pillen, Blausinnstörung, freies peripheres Ge- 
sichtsfeld. 

e Leber’sche Optikusatrophie (LHON, Leber Here- 
ditäre Optikus-Neuroretinopathie): 

o Manifestation im Jugend- bzw. Erwachsenen- 
alter, 

o Sehverschlechterung (nur initial 1-seitig), 

o z. T. leichtere neurologische Probleme wie Hal- 
tetremor, Reflexanomalien, 

o mitochondriale Genetik (Missense-Mutationen 
meist in Komplex-I-Genen (speziell Punkt- 
mutation G11 778A mit Relevanz für NADH- 
Dehydrogenase), seltener Komplexe III, IV der 
Atmungskette); Transmission in der mütterli- 
chen Linie. 

+ Weitere Entitäten wie Wolfram-Syndrom: 

o Diabetes insipidus und mellitus sowie bilatera- 
le Hörstörung und Optikusatrophie; z.T. noch 
Anosmie, okuläre und motorische Störungen, 
renale Anomalien, 

o Symptomatik meist im Schulalter, 

o Mutation in 4p16 mit Disposition zu multiplen 
mtDNA-Deletionen. 

+ Weitere metabolische und neurodegenerative 
Erkrankungen (als Beispiele seien das PEHO- 
Syndrom und der Biotinidasemangel genannt). 
Weitere wahrscheinlich z. T. den Optikus oder 
z.T. weiter zentrale Teile betreffend: s. u. (sekun- 
däre Ursachen und zentral-kortikale Läsion). 


Sekundäre Ursachen: 

e entzündlich, immunologisch, demyelinisierend 
(bei Enzephalomyelitis disseminata, Borrelien, 
verschiedenen viralen Erkrankungen), 

° toxisch-nutritiv (Beispiele: Antibiotika wie 
Chloramphenico], Isoniazid, Streptomyzin; Che- 
motherapeutika; Vitamin B1-, B2-, B6-, B12- und 
Folsäure-Mangel), 


e Kompression, z.B. durch ein Optikusgliom (u.a. 
bei Morbus von Recklinghausen) oder ein Kra- 
niopharyngeom; Hypophysenischämie, u.a. bei 
Hypophysentumor. 


Weitere zentral-kortikale Läsion 


+ Trauma (führt charakteristischerweise zu einem 
transienten, min bis h anhaltenden Visusverlust 
nach einem „banalen“ Schädel-Hirn-Trauma 
ohne oder mit kurzer Bewusstlosigkeit; Sympto- 
matik z.T. ähnlich der konfusionellen Migräne; 
im Einzelfall aber auch bleibende Schädigung 
möglich), 

Shuntdysfunktion bei Hydrozephalus, 
Entzündungen, auch immunologischer Art, wie 
systemischer Lupus erythematodes; Ischämien 
und Blutungen, Raumforderungen; auch benigne 
intrakranielle Hypertension, 

Epilepsie (s. BEOP-Syndrom in Kap. 9.1 Kopf- 
schmerzen), 

Migräne, 

Hypoglykämie (Diabetes mellitus oder andere 
Stoffwechselstörung dann meist bekannt; paro- 
xysmale Blindheit für 2-3 h; EEG in der Phase 
meist mit hochamplitudiger Verlangsamung; 
MRT manchmal mit Ödemnachweis), 
neurometabolische Erkrankungen: Eine ganze 
Reihe von Störungen gehen im Verlauf mit einer 
Sehstörung oder Blindheit einher, ohne dass im- 
mer ganz klar ist, welchen Anteil eine Optikus- 
schädigung und welchen Anteil die weiter zent- 
rale Läsion bedingt. Beispiele: GM1-Gangliosi- 
dose, auch speziell die juvenile Form der GM2- 
Gangliosidose; weitere Leukodystrophien), 

e konversionsneurotisches Symptom. 


Ätiopathogenetische Zuordnung 
durch Anamnese und Befundung 


Familienanamnese 


Sehstörungen oder neurologische Ausfälle: 

+ hereditäre Retina- bzw. Optikuserkrankung, 

+ neurometabolische Störungen wie Morbus Ref- 
sum; Neurofibromatose. 
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Eigenanamnese 


e Migräne, Krampfanfälle; andere neurologische 
Auffälligkeiten, 

+ Trauma (kortikale Irritation; aber auch Karotis- 
verletzung pathogenetisch denkbar), 

e Infektionen (Masern-Retinitis), 

e internistische Grunderkrankungen, Disposition 
zu Ischämien, Embolien, Hypoglykämien, Hypo- 
tension, 

+ Medikamente, Drogen, Schwermetallexposition. 


Verlauf 


+ Akutes Auftreten (u. U. nur akut bemerkt bzw. 

richtunggebende akute Verschlechterung): 

o Störungen der Retina oder des N. opticus (z.B. 
Zentralarterienverschluss, Migräne, entzündli- 
che, demyelinisierende, ischämische Optikus- 
läsion), 

o Läsionen im Hypophysenbereich (z.B. Raum- 
forderung wie Kraniopharyngeom, seltener 
Apoplex), 

o kortikal (z.B. Trauma, Tumor, Migräne, Epilep- 
sie, Hypoglykämie, Ischämie). 

Progredienter Visusverlust, zusätzlich zu den 

Ursachen mit häufig akuter Symptomatik: 

o hereditäre Optikusatrophien, 

o tapetoretinale Degeneration (Ss. u.), 

o raumfordernde Prozesse. 


Befunde am Auge 


+ Pupillenreaktionen: Die entsprechende Testung 
ergibt einen guten Hinweis, ob eine relative 
afferente Störung vorliegt. Wenn bei einem 
Visusverlust die Befunde im Rahmen des Swin- 
ging-Flashlight-Tests unauffällig sind, ist dies be- 
sonders gut mit der Annahme einer Störung im 
Bereich der Sehbahn oder des visuellen Kortex 
vereinbar, (s. » Abb. 10.2). (Der Swinging-Flash- 
light-Test deckt 1-seitige neuroretinale Erkran- 
kungen auf; eine Amblyopie, eine beidseitige 
Optikusatrophie oder eine retrochiasmale Läsion 
sind damit nicht diagnostizierbar). 
Gesichtsfeldeinschätzung: hemianoptische Stö- 
rungen treten bei Chiasmaläsionen und bei 
Tractus-opticus-Schädigungen auf. 


10.1 Okuläre Symptome 


m! 


Merke 


Bei einer Visusminderung ist also in erster Linie 

zu denken an (s.a. » Abb. 10.2): 

e eine okuläre Störung (des Sehnervs oder der 
Retina) > Pupillenreaktionen testen, Fundo- 
skopie, 

° eine weiter zentral gelegene Läsion (z.B. ein 
Optikusgliom, eine Chiasmaraumforderung, 
eine Ischämie) > MRT, Orbita- und Chiasma- 
darstellung, 

eine funktionelle (oft transiente) Problematik 
(bei Migräne, Epilepsie, Ischämie) > EEG, 
Doppler-Sonografie. 


Ergänzende Diagnostik 

e Liquoranalyse > Bestimmung des Drucks, Fra- 
ge nach entzündlich-immunologischer Erkran- 
kung, Suche nach atypischen, neoplastischen 
Zellen), 

e Suche nach einer Emboliequelle, 

« neurometabolische Diagnostik. 


10.1.4 Tapetoretinale Degenera- 
tion, Retinitis pigmentosa 


Als Beispiel für die diagnostischen Möglichkeiten, 
die sich ergeben, wenn ein seltener Befund ins 
Zentrum der Überlegungen gestellt wird, soll das 
Symptom „Retinitis pigmentosa“ bzw. „tapetoreti- 
nale Degeneration“ erläutert werden, auch wenn 
es vom Kinderarzt oder Allgemeinmediziner selbst 
nicht erhoben wird. Das Manifestationsalter und 
das Vorhandensein oder Fehlen weiterer klinischer 
Symptome sind die beiden Schienen, auf denen die 
differenzialdiagnostische Einordnung läuft. Der 
Verlauf und die zusätzlichen Untersuchungsbefun- 
de ermöglichen die Entscheidung, ob es sich um 
eine progrediente oder eine stationäre Erkrankung 
handelt. 

In der folgenden » Tab. 10.2 werden Syndrome 
(stationäre Entitäten) und neurometabolisch-de- 
generative Erkrankungen zusammengefasst und 
nach dem Manifestationsalter geordnet aufgeführt. 
Nicht erwähnt werden Retinitis-pigmentosa-Er- 
krankungen ohne eine entwicklungsneurologisch- 
neuropädiatrische Symptomatik. 
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Hirnnervenstörungen 


Tab. 10.2 Tapetoretinale Degeneration bzw. Retinitis pigmentosa: Differenzialdiagnose. 


Manifestationsalter 
1. Lebensjahr 


1.-2. Lebensjahr 


1.-3. Lebensjahr 


1.-4. Lebensjahr 


2.-4. Lebensjahr 


4.-9. Lebensjahr 


5.-10. Lebensjahr 


3.-15. Lebensjahr 


Weitere Leitsymptome 


schwerste muskuläre Hypotonie, Muskelschwä- 
che, Anfälle, Schwerhörigkeit, Hepatomegalie, 
Nierendysplasie 

Myopathie 

Neuropathie 

allgemeine Entwicklungsstörung 
Mikrozephalie 

Sehverschlechterung 

(Myokonische Epilepsie) 

zerebrale Atrophie 

Korneatrübung (Typ |) 

Hepatosplenomegalie 

Minderwuchs, Skelettdeformation 
kraniofaziale Dysmorphien 


mukopolysaccaridose-I-ähnlich 
z. T. Angiokeratome 


Adipositas 

Hypogenitalismus 

geistige Behinderung 

ulnare oder fibulare Polydaktylie 


Ichthyosis, Hyperkeratose ab Geburt 
spastische Para-(Tetra-)Parese 
geistige Behinderung 

Minderwuchs 


zuerst Gedeihstörung, Hypotonie, hepatische 
Störungen, Perikard-Erguss, Strabismus 
später Ataxie, geistige Entwicklungsstörung 


myoklonische Anfälle 
typischer EEG-Befund 
geistige Entwicklungsstörung 


Korneatrübung 

psychomotorische Retardierung 
Schwerhörigkeit 

Skelett- und faziale Auffälligkeiten weniger 
deutlich 


Mikrozephalie 

psychomotorische Retardierung 
Minderwuchs 

Innenohrschwerhörigkeit 
charakteristisches (progeroides) Aussehen 
Fotosensibilität der Haut 


Verhaltensprobleme 
kognitiver Abbau 


Durchfälle, Steatorrhö (1. Lebensjahr) 
Polyneuropathie 
Morbus-Friedreich-ähnliches Bild 
Akanthozytose 


tapetoretinale Degeneration nicht obligat 
progrediente extrapyramidalmotorische Symp- 
tomatik (Dystonie u.a.) 

Dysarthrie 

kognitive Entwicklungsstörung 


Erkrankung 


Zellweger-Syndrom und infantiler Morbus 
Refsum 


3-Hydroxydikarbonsäure-Azidurie 
(Mitochondriopathie) 


infantile Zeroidlipofuszinose 
(Santavuori-Hagberg) 


Mukopolysaccharidose | und Il 


Fukosidose 


Bardet-Biedl-Syndrom 


Sjögren-Larsson-Syndrom 


CDG-Syndrom (s. Kap. 11.2) 


spätinfantile Zeroidlipofuszinose 


Mukopolysaccharidose Ill (Sanfilippo) 


Cockayne-Syndrom 


juvenile Zeroidlipofuszinose 


Abetalipoproteinämie 


Neurodegeneration mit Brain Iron Akkumula- 
tion (NBIA; früher: Hallervorden-Spatz-Krank- 
heit) 
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Tab. 10.2 Fortsetzung 
Manifestationsalter 
5.-16. Lebensjahr 


Weitere Leitsymptome 
Stand- und Gangataxie 
Erlöschen der Beineigenreflexe 
Dysarthrie 

Skoliose, Hohlfüße 
Kardiomyopathie 


5.-20. Lebensjahr Ophthalmoplegie, Ptose 


Ataxie 

kardiale Reizleitungsstörungen 
geistige Entwicklungsstörung 
Minderwuchs 

Hörminderung 


5.-30. Lebensjahr Polyneuropathie 


Ataxie 
Schwerhörigkeit 
Katarakt 
Ichthyosis 


CDG: Congenital Disorders of Glycosylation. 


10.1.5 Okulomotorikstörungen 
Strabismus 


Wir fragen die Eltern, ob ihnen Schielen auffällt 
und ob sie selbst schielen oder geschielt haben. 

Die achsenadäquate Bulbusstellung ist dann 
beim Blick in die verschiedenen Richtungen (auch 
wenn die Schielstellung hiervon nicht abhängig 
ist) zu überprüfen. Wenn das Kind die vom Gesicht 
des Untersuchers knapp unterhalb des Beobach- 
terauges ausgehende Lichtquelle fixiert, sollte das 
Hornhautspiegelbild symmetrisch sein. 

Das Abdecken eines Auges bei Fixation eines 
etwas weiter entfernten Objektes führt, falls das 
freie Auge in Schielstellung steht, zu einer Einstell- 
bewegung auf das erst dann adäquat fixierte Ziel 
(falls unilateral keine erhebliche Visusminderung 
bzw. eine exzentrische Fixation vorliegt). Das 
wechselseitige Ab- und Aufdecken der Augen diag- 
nostiziert eine Phorie (latentes Schielen). Es soll 
nochmals betont werden, dass das alternierende 
Schielen weniger gefährlich ist als das 1-seitige. 

Jede Schielstellung sollte Anlass zu einer genau- 
en ophthalmologischen Untersuchung sein, auch 
schon in den ersten Lebensmonaten. 


Augenmuskel- und Blickparesen 


Wenn ein bzw. beide Augen sich nicht richtig be- 
wegen (was teils über eine Kopffehlhaltung kom- 


10.1 Okuläre Symptome 


Erkrankung 


Friedreich-Ataxie 


Kearns-Sayre-Syndrom (Mitochondriopathie) 


Morbus Refsum 


pensiert wird), gilt es, die Topik der Parese fest- 
zulegen und von dort weiter zu differenzieren: 

Eine muskuläre (bzw. neuromuskuläre Trans- 
missions-)Störung lässt sich im Allgemeinen nicht 
auf das Versorgungsgebiet eines Nervs beziehen. 
Untersuchungsmethoden sind Sonografie oder 
MRT/CT der Orbita, EMG-Ableitung, Suche nach 
der Grundkrankheit: 
+ Isoliert okuläre Symptomatik: 

o Myasthenie, 

o Fibrose der extraokulären Muskeln, 

o Brown-Syndrom mit Einschränkung der Be- 

weglichkeit des M. obliquus superior. 

+ (Neuro)metabolische Leiden als Grundkrank- 

heit: 

o mitochondriale Myopathie; u.a. Kearns-Sayre- 

Syndrom, 

o Thyreotoxikose, 

o Vitamin-E-Mangel, 

o Myopathie bei Fasertypen-Dysproportion. 


Eine Hirnnervenläsion kann durch die maximale 
Doppelbildwahrnehmung bzw. Achsenabweichung 
bei Blick in die paretische Richtung identifiziert 
werden (s. > Tab. 10.3). 

+ Hirnnervenkernaplasie: 

o Duane-Syndrom: Kernaplasie des N. abducens, 
z.T. kombiniert mit Aplasie des N. facialis; da- 
mit Nähe zum Möbius-Syndrom; daneben 
meist 1-seitiges Abduktionsdefizit eines Auges 
mit Lidspaltenerweiterung bei Abduktion, da- 
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Tab. 10.3 Störungen der Okulomotorik. Lädierter/paretischer Nerv und resultierende Abweichung des betroffenen Auges. 


Bezeichnung 
der Störung 
(betroffener Nerv) 


Abduzensparese 


Okulomotoriuspa- 
rese (meist mit Be- 
teiligung parasym- 
pathischer Fa- 

sern = Ophthalmo- 
plegia interna: 
Mydriasis) 


Trochlearisparese 
(M. obliquus sup.) 


Duane-Syndrom 
(Nähe zum Möbius- 
Syndrom) 


Internukleäre Oph- 
thalmoplegie (INO) 


One-and-a-half-Syn- 
drom (INO in die 
eine und Blickpare- 
se in die andere 
Richtung) 


Augen (Blickrichtung, Stellung): 
Pathologie des linken Auges 


N 


Klinik 


beim Blick nach 
links-lateral wird 
die Abweichung 
deutlich 


u.a. beim Blick 
nach medial-oben: 
Auseinanderwei- 
chen der Doppel- 
bilder; das 
paretische Auge 
steht etwas tiefer; 
Ptose 


besonderes Abwei- 
chen bei Blick nach 
innen unten 


a) sichtbare Ab- 
duktionsschwäche 
b) bei Adduktion 
Lidspaltenveren- 
gung 

deutliches Adduk- 
tionsproblem; er- 
haltene Konver- 
genz; besonders 
auf dem abduzier- 
ten Auge: Nystag- 
mus (dissoziierter) 


Topik 


Hirnstamm, Schä- 
delbasis, Nähe 
Sinus cavernosus, 
Fissura orbitalis 
sup. U. dann kom- 
biniert mit Hirn- 
nerven Ill, IV, V 


Mittelhirn - nach 
vorn zum Sinus 
cavernosus - Fissu- 
ra orbitalis sup./ 
Augenhöhle 


Hirnstamm - Schä- 
delbasis - Augen- 
höhle 


Fasciculus longitu- 
dinalis medialis im 
Hirnstamm auf der 
Seite der Addukti- 
onsschwäche 


konjungierte hori- 
zontale Blickparese 
homolateral und 
internukleäre Oph- 
thalmoplegie kon- 
tralateral zur 
Hirnstammläsion 
(ponto-mesenze- 
phal; PPRF und 
Fasciculus longitu- 
dinalis medialis) 


Störungs- 
ursachen 


Kernaplasie, Trau- 
ma, Tumor, Me- 
ningoenephalitis, 
post-/parainfek- 
tiös (Varizellen 
u.a.) 

DD: Duane-(Mö- 
bius-)Syndrom, 
Myasthenie 


Kernhypoplasie; 
konnotal: Druck- 
schädigung, For- 
zeps, Infektion; 
Trauma, Tumor; 
speziell Hirndruck, 
Einklemmung mit 
Pupillenstörung 
DD: Duane-Syn- 
drom Il, inter- 
nukleäre Opht- 
halmoplegie; 
Brown-Syndrom; 
Myasthenie 


Trauma, Tumor, 
Nahtsynostose 
DD: Strabismus 
sursoadductorius 


(Kern-)Aplasie des 
N. abducens 

DD: Abduzenspa- 
rese (weitere An- 
lagestörungen?) 
Ischämie, Demye- 
linisierung 


Blutung, Tumor, 
Infarkt, Entzün- 
dung 
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gegen Lidspaltenverengung mit Bulbusretrak- 
tion bei Adduktion (hängt mit der z.T. vomN. 
oculomotorius übernommenen Innervation 
des M. rectus lateralis zusammen) 
(s. » Tab. 10.3). 
e Schädigung des Hirnnervs/der Hirnnerven 
durch: 

o Hirndruck, Pseudotumor cerebri (s. Kap. 9.1), 

o tumoröse Raumforderung, 

o Blutung (Aneurysma bei Kindern allerdings 
sehr ungewöhnlich), 

o weitere (neuro-)vaskulär vermittelte Ausfälle, 
z.B. im Rahmen einer Migräne (s. Kap. 9.1), 

o Infektion und para-/postinfektiöse Pathogene- 
se, z.B. nach einem Virusinfekt oder bei Guil- 
lain-Barr&-Syndrom (Tolosa-Hunt-Syndrom, 
s. Kap. 9.1). 


Supranukleäre Störung 


Eine weiter zentral verursachte Störung führt im 
Allgemeinen zur Blickparese, also einer Einschrän- 
kung der willkürlichen Bewegung beider Bulbi z.B. 
nach einer Seite oder in der gesamten horizonta- 
len oder vertikalen Achse. Auch die internukleäre 
Ophthalmoplegie, die Adduktionsschwäche auf 
der einen Seite kombiniert mit einem Nystagmus 
des anderen abduzierten Auges, ist hier einzuord- 
nen und als Symptom einer Schädigung des im 
Hirnstamm verlaufenden medialen Längsbündels 
zu interpretieren (> Tab. 10.3). Die Augen können 
aber durch Auslösen bestimmter Hirnstammrefle- 
xe (z.B. im Rahmen der kalorischen Testung bzw. 
bei der internukleären Plegie durch Konvergenz) 
auch in die paretische Position gebracht werden. 
Die Ursachen supranukleärer Störungen sind: 

e Tumoren, 

e immunologisch-entzündliche Prozesse, 

+ vaskuläre Ursachen, 

+ Anlagestörungen, 

+ (neuro)metabolische Störungen: 

o Niemann-Pick-Krankheit Typ C (vertikale 
Blickparese), 

o Morbus Gaucher (typischerweise Typ 3, die ju- 
venile Form mit einer supranukleären horizon- 
talen Ophthalmoplegie, Hepatosplenomegalie 
und Ataxie sowie extrapyramidalmotorischen 
Symptomen im 1. Lebensjahrzehnt). 


Deswegen sind die beiden diagnostischen Metho- 
den der ersten Wahl: 

+ Kernspintomografie des Gehirns, 

e Liquoranalyse. 


10.1 Okuläre Symptome 


10.1.6 Unwillkürliche 
Augenbewegungen 


Differenzialdiagnostischer Zugang 


und Definitionen 

Merke m? 

Werden unwillkürliche Augenbewegungen be- 

obachtet, ist folgendes Vorgehen empfehlens- 

wert: 

Die unwillkürlichen Augenbewegungen sollten 
genau beschrieben, ggf. videografiert, d.h. 
phänomenologisch charakterisiert werden. 

Entsprechend dieser Einschätzung ist das ge- 
naue Symptom festzulegen (Beispiel: Ein Op- 
soklonus ist kein Nystagmus i. e.S. und hat 
eine andere diagnostische Bedeutung). 

e Entweder ist das richtige phänomenologische 
Ansprechen schon die Diagnose selbst oder 
die nächste Frage lautet (besonders bei Nys- 
tagmus): Wozu passt das Symptom (z.B. die 
Nystagmusart) am ehesten? Die wichtigsten 
Formen werden vorgestellt. 


Beschreibung der Augenbewegungen 


e Monookuläre oder beidseitige unwillkürliche 
Bewegungen, 

e konjugierte Bewegungen, 

e Schlagrichtung (horizontal, vertikal, rotatorisch), 

+ Frequenz, 

+ Amplitude, 

° rhythmische Bewegungen: pendelnd - ruckend 
(Pendelnystagmus bei Kindern kongenital bzw. 
bei Spasmus nutans bzw. druck-/tumorbedingter 
Optikusatrophie), 

+ konstant oder intermittierend. 


Auslösemechanismen, Verstärkungs- 
oder Suppressionsbedingungen 


+ Fixation (Verstärkung z.B. beim kongenitalen 
Nystagmus), 

+ bestimmte Blickrichtung (z.B. beim Nystagmus 
im Rahmen einer Kleinhirnläsion), 

+ (Kopf-)Bewegungen (z.T. Provokation des vesti- 
bulären Nystagmus), 

e monookuläre Abdeckung (Manifestation des la- 
tenten, kongenitalen Nystagmus). 
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Hirnnervenstörungen 


Begleitsymptome 


e Kopf(fehl)haltung ist diagnostisch besonders 
wichtig. Beispiele: 

o Fehlhaltung als Kompensation einer Störung 
im okulomotorischen System (z.B. Kopfnei- 
gung zur gesunden Seite und leichtes Absinken 
des Kopfes bei Trochlearisparese), 

o Kopfneigung in Richtung des tiefer stehenden 
Auges bei der Ocular-Tilt-Reaktion mit Ver- 
tikaldivergenz der Bulbi (Skew Deviation) bei 
Hirnstammläsionen). 

+ Weitere unwillkürliche Bewegungen. Beispiel: 

Gaumen(segel)myoklonie und Nystagmus bei 

bestimmten Hirnstammläsionen. 


Danach sollte es möglich sein, die unwillkürlichen 
Augenbewegungen richtig anzusprechen und der 
darauf aufbauenden Differenzialdiagnose zu fol- 
gen, die zwischen etlichen verschiedenen Entitä- 
ten zu unterscheiden hat. Sie sind jeweils durch 
unwillkürliche Augenbewegungen charakterisiert 
bzw. können mit solchen verwechselt werden: 

+ Nystagmus: im Allgemeinen rhythmische Oszil- 
lationen eines oder beider Augen. Definitions- 
gemäß wird die Richtung des Nystagmus nach 
der schnelleren Schlagrichtung angegeben. 

° Opsoklonus: nicht rhythmische, chaotische 
(meist konjugierte, d.h. von beiden Augen syn- 
chron, identisch bzw. spiegelbildlich) durch- 
geführte Augenbewegungen. Bedeutung: 

o teils mit Myoklonien und Ataxie im Kleinkin- 
desalter auftretende Störung (infantile myo- 
klonische Enzephalopathie Kinsbourne), u.a. 
bei Neuroblastom, Enzephalitis, oder 

o idiopathisch (s.a. Kap. 11.2 und Kap. 11.3). 

° Okular-Bobbing: schnelle Abwärtsbewegung 
der Bulbi, oft intermittierend. Bedeutung: ponti- 
ne Läsion meist bei komatösen Patienten. 

+ Okular-Flutter: kurze konjugierte horizontale 
Oszillationen der Augen, die die Fixation unter- 
brechen. Bedeutung: z.B. nach Opsoklonus oder 
bei Kleinhirnläsionen. 

+ Okuläre Dysmetrie: überschießende Sakkaden 
bei (neuer) Fixation bzw. überschießende Folge- 
bewegung. Bedeutung: Hinweis auf eine zerebel- 
läre Läsion. 

+ Okulomotorische Apraxie (Cogan-Syndrom): 
Bei der angeborenen Form Störung der horizon- 
talen Folgebewegung bzw. der willkürlichen Re- 
fixation. Ausgleich durch rasche Kopfdrehung in 
die Blickrichtung, dadurch Augenbewegung mit- 


tels vestibulookulären Reflexes; dann neue Fixa- 

tion. 

+ M.-obliquus-superior-Myokymie: kleinamplitu- 
dige, monookuläre Bewegung mit rotatorischer 
Komponente, meist mit Oszillopsie (Bewegungs- 
wahrnehmung). Bedeutung: Symptom einer 
benignen, neuromuskulären Instabilität des 
M. obliquus superior. 

+ Tonische Abweichung der Bulbi: 

o okulogyre Krisen, als Neuroleptika-Nebenwir- 
kung; aber auch bei extrapyramidalmotori- 
schen Erkrankungen, z.B. beim postenzephali- 
tischen Parkinson-Syndrom. Diese Symptoma- 
tik wird auch bei der Sepiapterinreduktase- 
Defizienz gesehen, einer autosomal-rezessiven 
Störung bei Mutation im Tetrabiopterin-Stoff- 
wechsel, die Dopa-responsiv ist und oft mit 
einer motorischen und kognitiven Entwick- 
lungsstörung, Dystonie bzw. Chorea bei Tages- 
fluktuation einhergeht. 

° Sonderform einer frühkindlichen benignen pa- 
roxysmalen Dystonieform (s. Kap. 11.3). 

o Bulbusabweichung als Lähmungssymptom z.B. 
bei Hirndruck; bei pontinen Läsionen in der 
horizontalen Achse, 

e Suchend-schwimmende Augenbewegungen bei 
blinden Kindern. 


Nystagmus 


Das Symptom „Nystagmus“, die häufigste unwill- 

kürliche Augenbewegung, ist diagnostisch weiter 

einzuordnen. Die einzelnen Formen sind deskrip- 
tiv, topisch oder ätiopathogenetisch definiert. Häu- 
fig ist (nur) der kongenitale Nystagmus und mit 

Einschränkungen - was die diagnostische Proble- 

matik angeht - der medikamenteninduzierte. 

+ Physiologischer Nystagmus: In der lateralen 
Endposition sind Nystagmusschläge von hoher 
Frequenz und niedriger Amplitude „normal“ - 
wenn der weitere klinische Kontext nicht eine 
andere Einordnung nahe legt. 

+ Vertikaler Nystagmus: 

o Down-beat-Nystagmus: langsames Abdriften 
nach oben, schnelle Bewegung nach unten; 
beim Up-beat-Nystagmus gegensinniges Ver- 
halten, 

o Läsion im Hirnstamm-Kleinhirnbereich, im 
kraniozervikalen Übergang (z.B. bei Chiari- 
Malformationen und bei zerebellären Degene- 
rationen), auch hereditäre Formen beschrie- 
ben. 
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See-saw-Nystagmus: 

o phasenverschobene, vertikale, meist pendeln- 
de Bewegungen: die Augen bewegen sich wie 
eine Wippe, eins rauf, das andere runter und 
zeigen dabei noch eine geringe Drehung, 

° zZ. T. kongenital wie bei der septooptischen 
Dysplasie, z. T. erworben bei Raumforderungen 
im parasellären Bereich bzw. mesenzephalo- 
dienzephal. 

Konvergenz-/Retraktions-Nystagmus: 

o oft besonders bei Blick nach oben, 

o Läsion im Bereich der Pinealisregion bzw. der 
Vierhügelplatte (raumfordernde Prozesse). 

Monookulärer Nystagmus: 

° Spasmus nutans (S.u.), 

o Tumor im Chiasmabereich, Gliom bei Neurofi- 
bromatose, 

o paroxysmal auch bei der alternierenden Hemi- 
plegie, 

o noch nach längerer Latenz bei Amblyopie, 

o intermittierend als Anfallsäquivalent. 

Medikamenteninduzierter Nystagmus: 

o meist horizontaler, horizontal-rotatorischer 
Nystagmus mit Verstärkung bei Blick nach la- 
teral, 

o Vorkommen z.B. nach Einnahme höherer Do- 
sen von Antiepileptika oder Tranquilizern. 

Zerebellärer Nystagmus: 

o meist horizontale Schlagrichtung, besonders 
bei Blick in Richtung der Läsion, schnelle Kom- 
ponente in Blickrichtung; mit entsprechender 
Blickfolgesakkadierung (s. a. Kap. 11.2, Ataxie), 

o Konsequenz: MRT des Kleinhirns, neurometa- 
bolische Diagnostik. 

Vestibulärer Nystagmus: 

o horizontal-rotatorisch; Verstärkung bei Blick 
in die Richtung der schnellen Phase und bei 
Kopfbewegungen; bei Fixation Abnahme der 
Symptomatik, 

o bei Labyrinth-Läsionen mit Schwindel, Übel- 
keit, z.T. Hörminderung; häufig entzündliche 
Genese, 

o bei zentraler Vestibularisläsion keine Abhän- 
gigkeit von Kopfbewegungen, geringere vege- 
tative Begleitsymptomatik; Vorkommen bei 
Raumforderungen, entzündlichen Läsionen, 
spinozerebellären Degenerationen. 

Kongenitaler Nystagmus: 

o Manifestation bald nach Geburt, 

o horizontale Schlagrichtung, oft pendelnd; bei 
Fixation meist Verstärkung; häufig gibt es ei- 
nen relativen Ruhepunkt, eine Blickrichtung 


10.1 Okuläre Symptome 


mit nur gering ausgeprägter Symptomatik; 
manchmal Inversion des optokinetischen Nys- 
tagmus, also Schlagrichtung in die eigentlich 
nicht zu erwartende Richtung, 

o erbliche Formen; der kongenitale Nystagmus 
kann Anzeichen einer Afferenzstörung sein, 
muss es aber nicht. Zu denken ist an: Le- 
ber’sche kongenitale Abiotrophie („Amauro- 
se“), Albinismus, Achromatopsie, Erkrankun- 
gen des vorderen Augenabschnitts, z.B. Aniri- 
die, 

o Konsequenzen: neuropädiatrische und augen- 
ärztliche Untersuchung; wenn keine weiteren 
Auffälligkeiten zu beobachten sind, ist keine 
weitere Diagnostik notwendig, 

o Sonderform: Latenter Nystagmus, der nur bei 
monookulärer Fixation manifest wird. 

Nystagmus bei früh manifester/erworbener 

Blindheit. 

Spasmus nutans (s.a. Kap. 9.2) 

o typische Manifestation zwischen dem 6. und 
18. Monat, 

o bilateraler, aber z.T. auch monookulärer Nys- 
tagmus, hohe Frequenz (bei 5/s), horizontal, 
vertikal oder rotatorisch, 

o weitere Symptome: Kopfwackeln und Kopf- 
schiefhaltung. 

o Konsequenz: augenärztliche Untersuchung 
und Untersuchung mit bildgebenden Verfah- 
ren. 

o Prognose gut, Remission nach 1-4 Jahren. 

o Differenzialdiagnose: Als Bobble-Head-Doll- 
Syndrom wurde eine ähnliche Symptomatik 
bei Fehlbildungen mit langsam entstehender 
Hirndrucksymptomatik, etwa bei basalen Sub- 
arachnoidalzysten oder Zysten im Bereich des 
3. Ventrikels, bezeichnet. 

Iktaler Nystagmus: Nystagmus als Anfallsäqui- 

valent ist selten; meist bilaterale Symptomatik, 

pendelnd oder ruckartig oder rotatorisch; Ur- 
sprung kontralateral zur Schlagrichtung (frontal 
bzw. temporoparietal oder auch okzipital); kann 
aufgrund der Vorgeschichte, der begleitenden 

Symptome und der EEG-Befunde von den ande- 

ren Formen abgegrenzt werden. 
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Hirnnervenstörungen 


Nystagmus und neurometabolisch- 
degenerative Krankheiten 


Entwicklungstherapeutische e 
Relevanz 


Welche Bedeutung hat das Symptom „Nystag- 
mus“ im Rahmen der neurometabolisch-degene- 
rativen bzw. allgemein der neuropädiatrischen 
Differenzialdiagnostik? 

® Der Nystagmus kann eine visuell-okuläre Funk- 
tionsstörung anzeigen und damit diagnostisch 
wegweisend sein (Beispiel: mit Optikushypopla- 
sie ein Zeichen der septooptischen Dysplasie). 

« Der Nystagmus kann aufgrund seiner topischen 
Bedeutung ein Fokussieren der neuroradiologi- 
schen Diagnostik ermöglichen (Beispiele u.a. 
vertikaler Nystagmus bei kraniozervikaler Über- 
gangsanomalie). 

° Der Nystagmus ist schließlich, wenn auch nicht 
gerade pathognomonisch, so doch typisch für 
folgende neurometabolisch-degenerative Er- 
krankungen. 


Pelizaeus-Merzbacher-Krankheit: 

o genetisch bedingte (klassische Form x-chro- 
mosomal) Myelinisierungsstörung mit ver- 
schiedenen Formen und unterschiedlichem 
Manifestationsalter, 

o Hypotonie, später Spastik; schon im 1.-2. Le- 
bensjahr tritt ein Pendel-Nystagmus auf, 

o Diagnose nach Klinik und MRT und Nachweis 
des genetischen Defekts des PLP (Proteolipid- 
proteins). 


o muskuläre Hypotonie und Entwicklungsstö- 
rung ab Kleinkindesalter; später Spastik, 

o horizontaler Nystagmus, 

o genetisch bedingter Transporter-Defekt; da- 
durch Akkumulation von Sialinsäure. 

Infantile neuroaxonale Dystrophie: 

o Manifestation im 1.-2. Lebensjahr, 


o zuerst deutliche muskuläre Hypotonie, allmäh- 


lich auch Pyramidenbahnsymptome, Spastik, 


dann auch häufig Nystagmus und Optikusatro- 
phie, mentaler Abbau; auch peripher-neuroge- 
ne Zeichen bei Mitbeteiligung der motorischen 


Vorderhornzellen, 


o im MRT: Kleinhirnatrophie besonders des infe- 


rioren Wurms und Hyperintensität des zere- 
bellären Kortex, Hypintensität von Pallidum 


Sialinsäure-Speicher-Krankheit (Salla Disease): 


und Substantia nigra, auf T2w-Bildern keine 
Myelinisierungsstörung, 

o im EMG Denervierungszeichen in den distalen 
Muskeln, 

o autosomal-rezessiver Erbgang; genaue Patho- 
genese noch unklar; Abgrenzung oder Teil- 
überschneidung mit der Pantothenatkinase- 
Defizienz. 

e Morbus Leigh: 

o eine meist in den ersten 2-3 Jahren manifest 
werdende Mitochondriopathie, 

o psychomotorische Retardierung bzw. Abbau, 
mit Gedeihstörung, Erbrechen und unter- 
schiedlichen pyramidalen und extrapyramidal- 
motorischen Bewegungsstörungen, 

2. T. episodischer, irregulärer Nystagmus und 
nukleäre bzw. supranukleäre Okulomotorik- 
störung, 

o im MRT charakteristisches Läsionsmuster im 
Bereich der Stammganglien, 

o ätiologisch: Defekte des Pyruvat-Komplexes 
(PDHC-Dekarboxylase) oder der Atmungskette, 

o Diagnostik: Laktat-/Alanin-Erhöhung; MRT; 
Gendefektnachweis. 

+ Friedreich-Ataxie: s. Kap. 11.2. 
+ Ataxia teleangiectatica: s. Kap. 11.2. 


Zusammenfassung 
Klinische Beurteilung 


Viel ist bereits gewonnen, wenn man sich an die 
folgende Trias hält (deren Teile natürlich nicht un- 
abhängig voneinander zu beurteilen sind): 

1. Gibt es Hinweise auf eine Einschränkung des 
Sehvermögens? 

e Aufgrund konkreter Angaben der Eltern oder 
aufgrund erhobener Befunde? 

e Aufgrund weiterer familien- oder eigenana- 
mnestischer Angaben, die das Kind in dieser 
Richtung disponiert erscheinen lassen? 

2. Reagieren die Pupillen normal? Die Beobach- 
tung bei leicht abgedunkelten Verhältnissen 
und bei hellem Licht, anschließend die wech- 
selnd monookuläre Beleuchtung (Swinging- 
Flashlight-Test) ermöglichen die orientierende 
Einschätzung, ob eine afferente oder efferente 
pupillomotorische Störung vorliegt. 

3. Ist die Stellung und sind die Bewegungen der 
Augen regelrecht? (Strabismus, Augenmuskel- 
und Blickparesen, sakkadierte Folgebewegun- 
gen). Fallen unwillkürliche Augenbewegungen 
auf? 
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Die orientierende und dennoch ausreichend sensi- 

tive Untersuchung ist schnell durchgeführt, ob- 

wohl sie zeitaufwendig und kompliziert zu sein 

scheint. Während die Eltern zum Sehvermögen be- 

fragt werden, hantiert und spielt das Kind, wobei 

erste Informationen gewonnen werden über 

« den Abstand und die Sicherheit beim Hantieren 
mit kleinen Gegenständen oder beim Malen, 

+ die Kopf(fehl)haltung, 

+ die (isokore) Pupillenweite, 

e die Stellung der Sehachsen, 

+ willkürliche Augenbewegungen, 

+ die Lidspaltenweite und 

+ unwillkürliche Augenbewegungen. 


Erst danach werden diese Informationen ergänzt 
durch die Untersuchung, während der das Kind 
z.B. auf dem Schoß der Mutter sitzt. Die ruhige 
und adäquate Fixation und das glatte Folgen in die 
verschiedenen Richtungen sind neben den o.a. Pa- 
rametern nochmals einzuschätzen, z.B. indem das 
Gesicht des Untersuchers als Fixationsreiz dient 
und ergänzend Gegenstände von lateral hinten ins 
Gesichtsfeld des Kindes geführt werden. Dann 
kommt die Optokinetik-Trommel zum Einsatz - 
und erst dann tritt die Taschenlampe in Aktion 
(die ja nicht selten aufgrund früherer Erfahrungen, 
bei denen die Lampe in Kombination mit einem 
Spatel auftrat, Angst macht). 


Bedeutung der Diagnostik okulär- 
visueller Symptome 


« Erkennen von Anomalien, die die adäquate Aus- 
reifung bzw. die Funktionstüchtigkeit dieses Sys- 
tems bedrohen. 

« Das visuell-okuläre System ist außerdem ein ge- 
eignetes diagnostisches Feld, um Hinweise auf 
eine neurometabolische, syndromatologische, 
exogen induzierte oder zerebral-raumfordernde 
Störung zu erlangen. 


Auf folgende Aspekte soll hier nochmals hingewie- 

sen werden: 

e Der N. opticus ist ein vorgeschobener Hirnteil. 
Dies hat diagnostische Relevanz bezüglich der 
Möglichkeit, an ihm eine zerebrale Myelinisie- 
rungsstörung nachzuweisen (z.B. beim Morbus 
Canavan). Auch die Stauungspapille als Hirn- 
drucksymptom ist in diesem Zusammenhang zu 
erwähnen. 


10.2 Hörstörung 


° Das optische System hat entwicklungsgeschicht- 
lich eine große Nähe zu anderen Mittellinien- 
strukturen. Im Rahmen der septooptischen Dys- 
plasie z.B. treten hypothalamisch-endokrine 
Funktionsausfälle und eine Septum-pellucidum- 
Anlagestörung kombiniert mit Anomalien des 

N. opticus auf. 

Ein weiteres Charakteristikum ist die besondere 

Abhängigkeit der Pupillenweite und der Augen- 

bewegungen von Pharmaka und Toxinen: 

o Mydriasis z.B. durch Adrenalin, Kokain, Sko- 
polamin, Pflanzen mit Tropanalkaloiden, 

o Miosis z.B. durch Heroin und Opium, Kodein 
und Morphinantagonisten wie Naloxon, Insek- 
tiziden, 

o Nystagmus z.B. bei hoher Dosis von Antiepi- 
leptika. 


Angst macht Pupillen weit - kann sogar die Licht- 
reaktion hemmen. 


10.2 Hörstörung 
10.2.1 Worum es geht 


Hörminderung bzw. Taubheit sind unter 2 Aspek- 
ten relevant. Naturgemäß wird in diesem Kapitel 
speziell der erste Aspekt „durchdekliniert“. 

1. Es liegt eine Hörstörung vor, die von Hals-Na- 
sen-Ohren-bzw. pädaudiologischer Seite einge- 
ordnet wurde. Die Fragen in der entwicklungs- 
neurologisch-neuropädiatrischen Sprechstunde 
lauten dann: 

+ Gibt es weitere Probleme (Störungen der 
Sprachentwicklung, der allgemein-kognitiven 
Entwicklung, neurologische oder sonstige Be- 
fundabweichungen), die u. U. beachtet werden 
sollten? 

e Gibt die Hörstörung einen Hinweis auf eine 
bestimmte Grunderkrankung, Läsion oder ge- 
netische Störung? Dies könnte dann wieder- 
um therapeutische, beratende oder genetische 
Optionen eröffnen. 

2. Es liegen neuropädiatrische Probleme, Risiko- 
faktoren oder Entwicklungsstörungen (und 
keine bekannte Hörstörung) vor. Dann muss 
nach einer möglichen Hörminderung gefahndet 
werden, da 
eine solche nicht selten assoziiert ist und dann 

möglichst frühzeitig behandelt werden sollte 
und 
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Die orientierende und dennoch ausreichend sensi- 

tive Untersuchung ist schnell durchgeführt, ob- 

wohl sie zeitaufwendig und kompliziert zu sein 

scheint. Während die Eltern zum Sehvermögen be- 

fragt werden, hantiert und spielt das Kind, wobei 

erste Informationen gewonnen werden über 

« den Abstand und die Sicherheit beim Hantieren 
mit kleinen Gegenständen oder beim Malen, 

+ die Kopf(fehl)haltung, 

+ die (isokore) Pupillenweite, 

e die Stellung der Sehachsen, 

+ willkürliche Augenbewegungen, 

+ die Lidspaltenweite und 

+ unwillkürliche Augenbewegungen. 


Erst danach werden diese Informationen ergänzt 
durch die Untersuchung, während der das Kind 
z.B. auf dem Schoß der Mutter sitzt. Die ruhige 
und adäquate Fixation und das glatte Folgen in die 
verschiedenen Richtungen sind neben den o.a. Pa- 
rametern nochmals einzuschätzen, z.B. indem das 
Gesicht des Untersuchers als Fixationsreiz dient 
und ergänzend Gegenstände von lateral hinten ins 
Gesichtsfeld des Kindes geführt werden. Dann 
kommt die Optokinetik-Trommel zum Einsatz - 
und erst dann tritt die Taschenlampe in Aktion 
(die ja nicht selten aufgrund früherer Erfahrungen, 
bei denen die Lampe in Kombination mit einem 
Spatel auftrat, Angst macht). 


Bedeutung der Diagnostik okulär- 
visueller Symptome 


« Erkennen von Anomalien, die die adäquate Aus- 
reifung bzw. die Funktionstüchtigkeit dieses Sys- 
tems bedrohen. 

« Das visuell-okuläre System ist außerdem ein ge- 
eignetes diagnostisches Feld, um Hinweise auf 
eine neurometabolische, syndromatologische, 
exogen induzierte oder zerebral-raumfordernde 
Störung zu erlangen. 


Auf folgende Aspekte soll hier nochmals hingewie- 

sen werden: 

e Der N. opticus ist ein vorgeschobener Hirnteil. 
Dies hat diagnostische Relevanz bezüglich der 
Möglichkeit, an ihm eine zerebrale Myelinisie- 
rungsstörung nachzuweisen (z.B. beim Morbus 
Canavan). Auch die Stauungspapille als Hirn- 
drucksymptom ist in diesem Zusammenhang zu 
erwähnen. 


10.2 Hörstörung 


° Das optische System hat entwicklungsgeschicht- 
lich eine große Nähe zu anderen Mittellinien- 
strukturen. Im Rahmen der septooptischen Dys- 
plasie z.B. treten hypothalamisch-endokrine 
Funktionsausfälle und eine Septum-pellucidum- 
Anlagestörung kombiniert mit Anomalien des 

N. opticus auf. 

Ein weiteres Charakteristikum ist die besondere 

Abhängigkeit der Pupillenweite und der Augen- 

bewegungen von Pharmaka und Toxinen: 

o Mydriasis z.B. durch Adrenalin, Kokain, Sko- 
polamin, Pflanzen mit Tropanalkaloiden, 

o Miosis z.B. durch Heroin und Opium, Kodein 
und Morphinantagonisten wie Naloxon, Insek- 
tiziden, 

o Nystagmus z.B. bei hoher Dosis von Antiepi- 
leptika. 


Angst macht Pupillen weit - kann sogar die Licht- 
reaktion hemmen. 


10.2 Hörstörung 
10.2.1 Worum es geht 


Hörminderung bzw. Taubheit sind unter 2 Aspek- 
ten relevant. Naturgemäß wird in diesem Kapitel 
speziell der erste Aspekt „durchdekliniert“. 

1. Es liegt eine Hörstörung vor, die von Hals-Na- 
sen-Ohren-bzw. pädaudiologischer Seite einge- 
ordnet wurde. Die Fragen in der entwicklungs- 
neurologisch-neuropädiatrischen Sprechstunde 
lauten dann: 

+ Gibt es weitere Probleme (Störungen der 
Sprachentwicklung, der allgemein-kognitiven 
Entwicklung, neurologische oder sonstige Be- 
fundabweichungen), die u. U. beachtet werden 
sollten? 

e Gibt die Hörstörung einen Hinweis auf eine 
bestimmte Grunderkrankung, Läsion oder ge- 
netische Störung? Dies könnte dann wieder- 
um therapeutische, beratende oder genetische 
Optionen eröffnen. 

2. Es liegen neuropädiatrische Probleme, Risiko- 
faktoren oder Entwicklungsstörungen (und 
keine bekannte Hörstörung) vor. Dann muss 
nach einer möglichen Hörminderung gefahndet 
werden, da 
eine solche nicht selten assoziiert ist und dann 

möglichst frühzeitig behandelt werden sollte 
und 
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e diese Beteiligung des Ohrs oder der VIII. Hirn- 
nerven wiederum einen diagnostischen 
Schlüssel für die möglicherweise dem neuro- 
logischen Problem zugrunde liegende Ursache 
darstellt. 


Das Kapitel steht in großer Nähe zu den Ausfüh- 

rungen über 

e Dysmorphien (s. Kap. 8.1, dort wurde das Ohr 
unter Fehlbildungsaspekten schon thematisiert) 
und 

+ Sprachentwicklungsstörungen. 


10.2.2 Beurteilung des 
Hörvermögens 


Die Fragen an die Eltern und die klinische Ein- 
schätzung können Anhaltspunkte für oder gegen 
das Vorliegen einer relevanten Hörstörung liefern, 
diese aber nicht ausschließen. 


Fragen an die Eltern 


Sind Sie sicher, dass Ihr Kind richtig hört? Je nach 
Alter: Reagiert es auf Ansprache oder nur auf die 
visuelle Kontaktaufnahme? Wirkt es aufmerksam, 
lauschend? Erschrickt es bei Geräuschen, dreht es 
den Kopf bzw. den Körper zur Geräuschquelle, 
blickt es dorthin? Ist es durch Stimmen und Ge- 
räusche aus dem Nachbarzimmer beruhigbar? Ist 
es besonders geräuschempfindlich (u.U. ein Hin- 
weis auf eine Hörstörung)? Bringt es selbst Laute 
hervor? Zeigt das Kind ein Dialogverhalten, fordert 
es den Dialog? Ahmt es Geräusche nach, die man 
ihm vormacht - etwa ab dem 7.-10. Monat 
(Sprachentwicklungsstand)? Wirkt das Kind auf- 
merksam, hört es zu, wenn z.B. der Vater am Tele- 
fon etwas erzählt, flüstert - rechts genauso wie 
links? 


Reflexe 


Aureopalpebraler Reflex (gehört zur Untersuchung 
eines Neugeborenen und eines jungen Säuglings): 
Kurzer, schneller Lidschluss auf nicht sichtbares 
Klatschen; z.T. sieht man auch einen Moro-Reflex 
bei plötzlicher akustischer Irritation. 


Beobachten und orientierendes 
Überprüfen 


Reaktion auf Ansprache, auf rein akustische Kon- 
taktaufnahme. Reproduzierbare Reaktion auf nicht 
sichtbares Papierknistern, Hoch- und Tieftonrassel 
(rechts und links), auf Dinge, die außerhalb des 
Gesichtsfeldes herunterfallen; Reaktion auf Fragen 
z.B. nach „Mama“ oder „Oma“. Wie beschäftigt 
sich das Kind mit Spielsachen? Zeigt das kleine 
Kind ein prosodisches Verhalten, d.h. ist ein Dialog 
schon non-verbal bzw. nichtbegrifflich möglich? 


Einschätzung der 
Sprachentwicklung 


Eine regelrechte Sprachentwicklung ist mit einer 
wesentlichen Hörminderung nicht kompatibel 
(Aber: eine unilaterale Hörstörung muss sich nicht 
in einer Beeinträchtigung der Sprachentwicklung 
zeigen). Ist das Sprachverständnis altersentspre- 
chend? Reagiert das Kind auf seinen Namen? Ver- 
steht es Aufforderungen und Vorschläge - auch si- 
tuationsunabhängig, also ohne begleitende Gestik 
oder visuelle Vermittlung? 


Pädaudiologische Diagnostik 


Mit dem universellen Hörscreening sind die Oto- 
akustischen Emissionen (OAE) normalerweise 
schon registriert. Die Hirnstammpotenziale (BERA, 
Brainstem evoked Response Audiometry) werden 
dann bei Bedarf vom Pädaudiologen bzw. HNO- 
Arzt bzw. in einem Zentrum oder einer Klinik ab- 
geleitet. 

Eine relevante Hörminderung sollte früh, mög- 
lichst in den ersten Lebenswochen erkannt wer- 
den, um über entsprechende Hilfsmaßnahmen 
dennoch eine ausreichende Stimulation und damit 
Ausreifung dieses sensorischen Systems erreichen 
zu können. 


10.2.3 Diagnostische Einordnung 
- differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Besonders effektiv scheinen 3 Aspekte weiter- 

zuführen: 

1. Art der Hörstörung (Schallleitungsschwerhörig- 
keit - Innenohrproblem - retrokochleäre Stö- 
rung; passager/dauerhaft), 
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2. Assoziation mit weiteren Symptomen, Befun- 
den, 

3. zeitliche Kriterien: Manifestationsalter und Ver- 
lauf. 


Art der Hörstörung 


Zur Festlegung ist normalerweise eine pädaudiolo- 
gische Untersuchung notwendig. U.a. die Ableitung 
der Hirnstammpotenziale (BERA) kann den akus- 
tischen Leitungsweg ab dem Hörnerven bis zum 
oberen Hirnstamm abbilden. Die weitere Diagnos- 
tik (ggf. zerebrale Bildgebung) würde dann diese 
topischen Hinweise weiter verfolgen. Eine Schall- 
leitungsproblematik sollte erahnt oder erkannt 
und dann weiter pädaudiologisch beurteilt wer- 
den. Schon vorliegende Befunde (Hörkurven, 
Sprachaudiometrie und ggf. auch die Art der Ver- 
sorgung) sollten eingefordert werden. 

In den meisten hier dargestellten Fällen ist von 
einer Innenohr- bzw. retrokochleären Problematik 
auszugehen. 


Assoziation mit weiteren 
Symptomen, Befunden 


Eine zentrale Frage lautet: Handelt es sich um eine 
isolierte Hörminderung (genetisch-familiäre Form 
oder Gründe, die in der eigenen Anamnese zu fin- 
den sind, z.B. traumatischer, toxischer oder in- 
fektiöser Art) oder liegen weitere neurologische 
oder somatische Befundabweichungen vor, die die 
Hörminderung zum Symptom eines Syndroms 
(z.B. einer Fehlentwicklung) oder einer metabo- 
lischen Erkrankung machen? Die Synopsis der be- 
gleitenden Befunde, die Beachtung des Manifesta- 
tionsalters und des Verlaufs ermöglichen dann 
eine Verdachtsdiagnose. Folgende Aspekte helfen 
weiter! 

+ Entwicklungsstand: Handelt es sich nur um ein 
durch die Hörstörung ausschließlich erklärbares, 
ganz überwiegend sprachliches Entwicklungs- 
problem? Ist der kognitive Stand bezüglich der 
sprachungebundenen Fähigkeiten altersentspre- 
chend? Oder aber ist die Hörminderung Zeichen 
einer globalen zerebralen Funktionsstörung? 

+ Neurologische Symptome: Liegen weitere Hirn- 
nervenausfälle vor? Auf die dem N. vestibulo- 
cochlearis benachbarten Hirnnerven ist beson- 
ders zu achten: Erscheint die faziale Gesichts- 
kontraktion ausreichend? Kann das Auge ausrei- 
chend abduziert werden? Sind die Sensibilität 


10.2 Hörstörung 


im Gesicht und die Kraft der Kiefermuskulatur 
regelrecht? Gibt es Hinweise auf eine Schluck- 
oder Stimmstörung? Falls nicht nur der VII. 
Hirnnerv beeinträchtigt erscheint, ist die Indika- 
tion zur weiteren Diagnostik umso dringlicher, 
es könnte z.B. eine zerebrale Raumforderung, 
seltener eine Anlagestörung (ähnlich dem Mö- 
bius-Syndrom) oder eine Neuritis der Hirnner- 
ven dahinterstehen. Gibt es andere neurologi- 
sche Symptome, die z.B. auf eine Kleinhirnbetei- 
ligung hinweisen (z.B. eine zur Hörminderung 
ipsilaterale Ataxie bei einem Tumor im Klein- 
hirnbrückenwinkelbereich) oder durch eine Py- 
ramidenbahnsymptomatik eine Hirnstammläsi- 
on offenbaren? 

Weitere allgemein-körperliche Befunde: 

o Auffälligkeiten von Stellung, Lage und Größe 
der Ohren bzw. im Ohrmuschel-, periaurikulä- 
ren und Gehörgangsbereich (s. Kap. 8.1), 

o kraniofaziale Dysmorphien und Anomalien, 
die auf eine Störung der entsprechenden Ent- 
wicklungsfelder hinweisen (z.B. Schädeldefor- 
mationen, Spalten, Mikro- oder Retrogenie, 
Mittelgesichtshypoplasie, okuläre Besonder- 
heiten), 

o Pigmentabweichungen von Haut, Haaren und 
Augeniris (Beispiele: Morbus v. Recklinghausen 
und Waardenburg-Syndrom). 


Zeitliche Kriterien 


Manifestationsalter und Verlauf Anhaltspunkte für 
eine zunehmende Störung (Progredienz der Hör- 
störung selbst oder Entwicklungsstillstand, Re- 
gressionen, neu auftretende neurologische Störun- 
gen) bestimmen die Diagnostik (z.B. Ausschluss 
eines raumfordernden Prozesses oder metabo- 
lischer Erkrankungen). Das Manifestationsalter 
spielt bei den neuro-metabolischen und genetisch- 
syndromatologischen Entitäten eine Rolle. 

Einige der angesprochenen Aspekte sind in 
>» Abb. 10.3 visualisiert. 


10.2.4 Ursachen 


+ Genetisch-(kongenital-stationär), 
+ Neurometabolisch, 

+ konnatal-exogen und perinatal, 

° später erworben. 


Es gibt autosomal-dominant, autosomal-rezessiv 
und x-chromosomal vererbte Hörstörungen, zum 
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Hirnnervenstörungen 


isoliert 


(mit dadurch erklärter 


Sprachentwicklungsstörung) 


genetische exogene intra- später erworben: 
Störung, unter- uterine Störung, z.B. traumatisch, 
schiedliche medikamentös, entzündlich, toxisch 
Erbgänge toxisch oder 


infektiös 


kombiniert mit 


Dysmorphie- Pigment- Hinweisen auf 
hinweisen anomalien ein progredien- 
(Chromosomen- tes Geschehen 
anomalie, Syn- (neurometabo- 
drome, gene- lische Störun- 
tisch und exo- gen, Raum- 
gen bedingte forderungen) 


Fehlentwicklun- 
gen) 


Abb. 10.3 Differenzialdiagnostischer Zugang bei Hörminderung. 


einen isoliert und zum anderen kombiniert mit 
weiteren Fehlbildungen oder neurologischen Aus- 
fällen. 


Chromosomenanomalien und 
Syndrome 


Beispiele: 18q-Syndrom (Deletion des langen Ar- 
mes): Mittelgesichtshypoplasie, Mikrozephalie, 
Anfälle, Hypotonie, Genitalanomalien. Weiter die 
Trisomien 13 und 18. 

Die ausschließlich das Innenohr betreffenden 
Fehlbildungen (Mondine-Dysplasie der Kochlea; 
erweiterter Aquaeductus cochlae mit besonderer 
Gefährdung schon durch Bagatelltraumen) fallen 
nicht primär in das Fachgebiet des neuropädia- 
trisch Tätigen. 


Syndrome mit kraniofazialen 
Dysmorphiezeichen 


° Goldenhar-Syndrom: Ohrmalformationen, prä- 
aurikuläre Anhängsel, Iriskolobome. 
e Treacher-Collins-Syndrom = Mandibulo-faziale 
Dysostose: 
° Hypo-/Aplasie der Ohrmuschel, z. T. Gehör- 
gangsatresie, 
o Veränderungen im Mund-/Kieferbereich, Ma- 
krostomie, Hypoplasie des Unterkiefers, z. T. 
Spalte, 


o oft Mikrophthalmie, 

o Skelettanomalien, 

o autosomal-dominant; Mutation in TCOF1 auf 
5q32-33.1. 

e CHARGE-Syndrom: 

o Symptome siehe Name: coloboma, Heart De- 
fects, atresia choanae, Retardation of Growth 
and/or Development, Genital Defects, Ear Ano- 
malies and/or Deafness, 

o neben der Hörstörung auch sichtbare Ohrano- 
malien; z. T. Innenohrfehlanlage (Bildgebung 
sinnvoll), 

° Mutation im Genkomplex CHD7 auf 8q12; 
meist sporadisch (einzelne Chromosomenstö- 
rungen können ein ähnliches Bild verursa- 
chen). 

Stickler-Syndrom = Arthro-Ophthalmopathie: 

o kraniofaziale Auffälligkeiten, Gaumenspalte, 
flaches Gesicht, tief liegende Nasenwurzel, 

o Kurzsichtigkeit, Augenfehlanlagen; Hauptrisi- 
ko: retinale Probleme, 

o marfanoider Habitus; überstreckbare, vor- 
springende Gelenke, Arthropathien, 

o Pathogenese und Ätiologie: autosomal-domi- 
nant vererbte Kollagenstörung; verschiedene 
Mutationen. 
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Andere (kranio-)skelettale Syndrome 


Klippel-Feil-Syndrom: Anomalien des kranio- 
zervikalen Übergangs, Halswirbelfusionen, kur- 
zer Hals, z.T. Skoliose, vestibuläre Störungen. 
Auch: 

o Akrozephalosyndaktylie, Morbus Apert, 

o Morbus Crouzon, 

o Osteogenesis imperfecta, 

o Osteopetrosis, 

o Marfan-Syndrom. 


Weitere Syndrome 


Laurence-Moon-Bardet-Biedl-Syndrom (s.a. 

Kap. 8.3) 

o Polydaktylie, 

o Adipositas, 

o Retinitis pigmentosa, 

o geistige Retardierung, 

o renale Fehlbildungen, 

o autosomal-rezessiv; genetisch heterogen; u.a. 
Mutationen im MKKS-Gen auf 20p12. 

Pendred-Syndrom: 

o neben der kongenitalen Taubheit Schilddrü- 
sendysfunktion bzw. Struma, 

o autosomal-rezessiver Erbgang. 

Usher-Syndrom: 

o angeborene oder früh manifeste Innenohr- 
schwerhörigkeit, 

o Visusstörung, Retinitis pijgmentosa, 

° z.T. motorische und mentale Retardierung, 

o autosomal-rezessiver Erbgang; 3 Typen; gene- 
tische Heterogenität. 

Alport-Syndrom: 

o bilaterale Innenohrschwerhörigkeit im 2. Le- 
bensjahrzehnt, 

o Glomerulo- und interstitielle Nephritis; also 
Hämaturie und Proteinurie, 

o z.T. Katarakt, Nystagmus, 

o genetisch heterogen; Mutationen in den Ge- 
nen, die Typ IV-Kollagen kodieren; meist x-ge- 
bunden (Xq22-23). 

Waardenburg-Syndrom: 

o weiße Haarlocke, z.T. Hauthypopigmentierun- 
gen (Symptomatik je nach genetisch unter- 
schiedlichen Typen), 

o heterochromatische Iris, Pigmentanomalien 
auch des Fundus, Lateralverlagerung der inne- 
ren Augenwinkel, Blepharophimose, 

o mentale Retardierung nicht typisch, 

o autosomal-dominanter Erbgang; mehrere Ty- 
pen; u.a. Gendefekt in PAX3 auf 2435. 


10.2 Hörstörung 


° Jervell-Lange-Nielsen-Syndrom = Kardio-auditi- 


ves Syndrom: 

o Herzrhythmusstörungen; Long-QT-Syndrom: 
auch die (z.B.) Träger-Geschwister haben ein 
erhöhtes Risiko; also entsprechende Unter- 
suchung und ggf. Vorsicht bei QT-relevanten 
Medikamenten (beim sog. Romano-Ward-Syn- 
drom, autosomal-dominant, keine Hörmin- 
derung), 

o autosomal-rezessiv, 

Noonan-Syndrom: s. Kap. 8.3. 

Fanconi-Anämie: 

o Minderwuchs, Mikrophthalmie, Hypo-/Aplasie 
des Daumens und des Radius, 

o Nierenfehlbildungen, 

o Pigmentanomalien, 

o makrozytäre Anämie, 

o Chromosomenbrüchigkeit, 

o autosomal-rezessiv mit genetischer Heteroge- 
nität; auch x-chromosomal. 

LEOPARD-Syndrom: 

o Lentigines, 

o kardiale Überleitungsstörungen (Elektrokar- 
diografie), 

o okulärer Hypertelorismus, 

o Pulmonalstenose, 

o abnorme Genitalien, 

o Minderwuchs (Retardation of Growth), 

o Hörstörung (Deafness), 

o autosomal-dominant; Mutation im Noonan- 
Gen PTPN11 auf 12q. 

Neurofibromatose Typ II: 

o bilaterale Akustikusneurinome; Manifestation 
oft 2. bzw. 3. Dekade, 

o auch Meningeome, Schwannome, Gliome, 

o auch Linsentrübungen, 

o autosomal-dominant; etwa 50% Neumutatio- 
nen mit Inaktivierung des Tumor-Suppressor- 
Gens Merlin auf 22g, 

o (s.a. folgender Absatz). 


(Neuro)metabolische Erkrankungen 


Mukopolysaccharidosen/Mukolipidosen: 

o S.a. Kap. 12.1, 

o psychomotorische Entwicklungsstörung, gro- 
ßer Kopf, Skelettanomalien, Hepatomegalie. 

Peroxisomale Erkrankungen bzw. Leukodystro- 

phien und Mitochondriopathien. 

Neonatale Adrenoleukodystrophie und Zell- 

weger-Syndrom: neonatal manifeste muskuläre 
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Hypotonie, globale Entwicklungsstörung, dys- 
morphe Zeichen (s.a. Kap. 11.5). 

+ Refsum-Erkrankung: gegen Ende des 1. oder im 
2. Lebensjahrzehnts manifeste visuelle Störun- 
gen (Retinitis pijgmentosa), Gangstörung bei Ata- 
xie und Polyneuropathie (s.a. Kap. 11.2). 

e Metachromatische Leukodystrophie: im Kin- 
desalter auftretende Gangstörung, Spastik und 
gleichzeitig hypotone Symptome bei zentraler 
und peripherer Demyelinisierung (s a. Kap. 11.2) 

° Cockayne-Syndrom: progeroides Aussehen, 
Minderwuchs, Ataxie, mentale Retardierung und 
Retinitis pigmentosa (s.a. Kap. 10.1 und Kap. 
11.1). 

+ Mitochondriopathien, MELAS- und Kearns- 
Sayre-Syndrom (s.a. Kap. 11.4). 

+ Biotinidase- bzw. Karboxylasemangel: Hypoto- 
nie, Ataxie, oft Anfälle, Ekzeme, periorale Haut- 
auffälligkeiten. 

+ Hypothyreose. 

+ Neuromuskuläre Störungen mit fakultativer 
Hörstörung: 

o hereditäre motorisch sensible Neuropathien 
(s.a. Kap. 11.6). 
o Muskeldystrophie. 


Konnatal-exogene und perinatale 
Ursachen 


+ Teratogen-toxisch: 
o z.B. im Rahmen einer Trimethadionbehand- 
lung, 
o Röntgenbestrahlung. 
+ Toxoplasmose: 
o Hepatosplenomegalie, Ikterus, 
o Chorioretinitis, 
o psychomotorische Retardierung, 
o intrazerebrale Verkalkungen. 
+ Zytomegalie: 
o Hepatosplenomegalie, Ikterus, 
o Mikrozephalie, Anfälle, psychomotorische Re- 
tardierung, 
o intrazerebrale Verkalkungen. 
+ Röteln: 
o Herzfehler, 
o Katarakt, Glaukom, Retinopathie, 
o Mikrozephalie. 
+ Diabetes mellitus der Mutter. 
e Schwere Hypoxie. 
Relevante Hyperbilirubinämie. 
+ Frühgeburtlichkeit, wahrscheinlich z. T. Hämor- 
rhagien der Kochlea. 


Später erworben 


° Infektionen/Inflammationen: 

o Meningitis, 

o Parotitis, 

o Otitiden (gehäuft); chronische Otitis media; 
Cholesteatom, 

o Borreliose, 

o Viruserkrankungen (u.a. Masern, Röteln, Vari- 
zellen, Mumps, Herpes zoster). 

+ Trauma: 

o meist mit deutlicherer Beeinträchtigung auch 
des vestibulären Anteils (Vertigo), 
o Lärmschaden. 

+ Tumor. Beispiel: Akustikusneurinom bei Neu- 
rofibromatose Typ II (autosomal-dominant ver- 
erbt, im Vergleich zum Typ I nicht identischer 
Genlokus; charakteristisch sind die bilateralen 
Akustikusneurinome; weitere Charakterisierung 
s. (S.280)). 

° Gehörgangsobstruktionen z.B. durch Fremd- 
körper. 

+ Medikamente: 

o Jänger dauernde und hoch dosierte Aspirinbe- 
handlung, 

o Aminoglykoside, 

o Cisplatin, 

o Betarezeptorenblocker (selten), 

o Saluretika (Furosemid). 


10.2.5 Anamnese, Befunde und 
Diagnostik 


Hier sind checklistenartig die wesentlichen Punkte 
zur Anamnese und klinischen Befunderhebung zu- 
sammengetragen. Außerdem wird ein Vorschlag 
für die Zusatzdiagnostik unterbreitet, unterteilt in 
Basisuntersuchungen bei ungeklärter Hörmin- 
derung und eine je nach gesamter Befundkonstel- 
lation gezielt anzufordernde ergänzende Diagnos- 
tik. 

Die Darstellung von genetischen und erworbe- 
nen Ursachen hat schon deutlich gemacht, dass 
eine besondere Nähe zu Folgendem besteht: 

e Haut- und Haarbesonderheiten, 

+ okulären (retinalen) Störungen, 

+ renalen Anomalien, Fehlbildungen und Funk- 
tionsstörungen, 

+ endokrinen Abweichungen (bes. Schilddrüse 
und Nebenschilddrüse). 


282 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 


Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Anamnese 


+ Familienanamnese: 

o Hörminderungen, 

o Fehlbildungen, Skelettanomalien, kutane Be- 
sonderheiten, Nierenerkrankungen, Diabetes 
mellitus, 

o neurologische Leiden (z.B. mit Ataxie, Poly- 
neuropathie, Spastik). 

+ Eigenanamnese: 

o pränatale Infektion, pränatale Hypoxie, Mög- 
lichkeit einer teratogenen Schädigung, 

o Geburt: Gestationsalter; Anomalien und kleine 
Fehlbildungen; schwere Hypoxie; erheblicher 
Ikterus; Hirnblutung; perinatale Infektionen; 
antibiotische Behandlung mit Aminoglykosi- 
den (auch später), 

o Meningoenzephalitis; Trauma; häufige Otiti- 
den, Mittelohrentzündungen, 

o Nierenerkrankungen; ophthalmologische 
Probleme; endokrine Störungen, 

o Medikamente: Antibiotika, Saluretika wie 
Furosemid, Salizylate, Betablocker, 

o Verlauf: Entwicklungsstillstand, Rückschritte, 
neu aufgetretene neurologische Ausfälle, 

o Sprachentwicklungsstand, Kommunikations- 
verhalten etc. 


Befunde 


+ Entwicklungsstand. 
+ Neurologische Befunde: 

o weitere Hirnnervenausfälle, 

o Hirnstammsymptome, 

o Hinweise auf zerebelläre Läsionen, 

o weitere Symptome (z.B. polyneuropathischer 
Art) als Hinweis auf eine systemische Erkran- 
kung. 

+ Allgemein-körperliche Befunde: 

o Dysmorphien des Schädels oder Gesichts; 
Schädelform, Mundgröße, mandibuläre Hypo- 
plasie, Spalte, Ohrmuschel, Ohranhängsel, 

o okuläre Auffälligkeiten wie Mikrophthalmie, 
Pigmentanomalien der Iris oder der Retina, 
Katarakt, 

o Pigmentbesonderheiten: Haare und Haut, 

o Skeletteinschätzung: Größe und Habitus, Wir- 
belsäulen- und Gelenkbeurteilung. 


10.2 Hörstörung 


Diagnostik 


+ Basisuntersuchung: 

o HNO-pädaudiologische Untersuchung (subjek- 
tive und objektive Testverfahren; u.a.: koch- 
leärer Schaden oder Hinweise auf eine weiter 
zentral gelegene Läsion? — Bedeutung für die 
Indikationsstellung zur zerebralen Bild- 
gebung), 

o (neuro-)pädiatrische Untersuchung, ein- 
schließlich (Sprach-)Entwicklungsbeurteilung, 

o augenärztliche Beurteilung, 

o Laborparameter: Blutbild, Schilddrüsen- und 
Nierenwerte; Urinstatus; je nach Alter Unter- 
suchungen auf pränatale Infektionen, 

o wenn noch keine Einordnung möglich: Schä- 
del-CT/MRT. 

+ Ergänzende Untersuchungen, falls noch keine 
ätiopathogenetische Klärung möglich ist und/ 
oder Hinweise für ein neurometabolisch-dege- 
neratives Leiden, eine Raumforderung oder eine 
syndromatologische Entität vorliegen: 

o Urinanalysen auf Aminosäuren und organische 
Säuren; Untersuchungen auf Mukopolysaccha- 
ridosen und Mukolipidosen, Bestimmung der 
überlangkettigen Fettsäuren und von Laktat/ 
Pyruvat, 

o Chromosomenanalyse (ggf. auch in Richtung 
Fanconi-Andmie); gezielt weitere genetische 
Untersuchungen (FISH [Fluoreszenz-in-situ- 
Hybridisierung]; Molekulargenetik), 

o Untersuchungen auf Autoimmunphänomene, 

o MRT (falls mit Betonung der knöchernen 
Strukturen bis dahin CT vorlag), 

o Abdomensonografie, 

o Röntgen: Schädel, kraniozervikaler Übergang, 
Hand, 

o kardiologische Untersuchung, 

o dermatologische Einschätzung. 


Konsequenzen 


e Ursächliche Behandlungsansätze (hörverbes- 
sernde Maßnahmen; Hörgeräte, Cochlear Im- 
plant u.a.)? 

e Sprachförderung (mit Elterneinbindung), 

e Kontrollen, 

+ genetische Beratung? 
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Hirnnervenstörungen 


10.2.6 Zusammenfassung 


Eine genaue pädaudiologische Beurteilung des 
Hörvermögens ist indiziert 
e bei jedem Verdacht auf eine Hörstörung (Ein- 
schätzung der Eltern, Beobachtung und orientie- 
rende Testung), 
e bei jedem Kind mit 
o einer Sprachentwicklungsstörung, 
o einer geistigen Behinderung, 
° Anhaltspunkten für ein progredientes neurolo- 
gisches Leiden oder 
o Syndromhinweisen (Fehlbildungen im Schä- 
del- oder Gesichtsbereich, Skelettdysplasien, 
kutanen Besonderheiten), 
e bei Disposition, d.h. aus eigen- oder familien- 
anamnestischen Gründen (z.B. Frühgeburt 
etwa < 1500 g; Hörstörungen, Syndrome, neuro- 
logische Leiden in der Familie). 


Eine relevante Hörminderung sollte in den ersten 
Lebenswochen bzw. Monaten erkannt werden, um 
über Hilfsmaßnahmen dennoch eine ausreichende 
Stimulation und damit Ausreifung dieses sensori- 
schen Systems erreichen zu können. Dies ist von 
überragender Bedeutung für die sprachliche, kog- 
nitive und psychosoziale Entwicklung. Die Rele- 
vanz auch von nicht dauerhaften Schalleitungspro- 
blemen in den Monaten des normalen Sprach- 
erwerbs wurde in den letzten Jahren mehrfach be- 
tont. 

Die diagnostische Zuordnung des Symptoms 
„Hörminderung“ ist manchmal schon nach einer 
genauen Anamneseerhebung möglich (z.B. fami- 
liäre Formen; bakterielle Meningitis in der Vor- 
geschichte). Ansonsten orientiert sie sich 
° an der Charakterisierung als Leitungs-, Innen- 

ohr- oder retrokochleäre Störung, 

° am Manifestationsalter und dem Verlauf der 

Symptomatik sowie 
° an der Frage, ob neben der Hörminderung ande- 

re klinische Auffälligkeiten vorliegen. 


Danach ist zu entscheiden, welche weitere Diag- 
nostik anzufordern ist, ob der Bereich der Kochlea, 
des N. vestibulo-cochlearis bzw. das ganze Gehirn 
bildgebend darzustellen ist, ob eine weitere syn- 
dromorientierte Diagnostik zu veranlassen ist und 
ob (neuro-)metabolische Analysen indiziert sind. 


10.3 Fazialisparese 
10.3.1 Worum es geht 


Fällt in der Sprechstunde eine Schwäche bzw. 
Asymmetrie der Gesichtsmuskulatur auf oder wird 
anamnestisch darüber berichtet, stellt sich die Fra- 
ge, wie dieses Symptom differenzialdiagnostisch 
einzuordnen ist. 


10.3.2 Neuroanatomie 


Der Fazialisnerv, der VII. Hirnnerv, hat sein Kern- 
Ursprungsgebiet in der Pons (daher kann er bei 
Ponstumoren oder Hirnstammenzephalitiden be- 
teiligt sein). Im Hirnstamm bzw. im weiteren Ver- 
lauf ist er den Nn. abducens, vestibulocochlearis 
und trigeminus eng benachbart (also sind diese 
bei entsprechender Läsionstopik ebenfalls beein- 
trächtigt). 

Vom Meatus acusticus bis zum Foramen stylo- 
mastoideum verläuft er im Fazialiskanal und ist in 
diesem Abschnitt durch Schwellungen besonders 
gefährdet. 

In bzw. mit dem N. facialis verlaufen folgende 
Anteile: 

° somatisch-efferente Anteile =Innervation der 
mimischen Gesichtsmuskulatur, 
+ sensibel-afferente Anteile = Teile des äußeren 

Gehörs und des Gehörgangs (u.a.), 

+ sensorisch-afferente Anteile = Geschmacksemp- 
findung von den vorderen 2 Dritteln der Zunge, 

° parasympathische Anteile = Speichel- und Trä- 
nendrüse (u. a.). 


Die Abgänge vom somatisch-efferenten Haupt- 
stamm sind der Reihe nach von proximal nach dis- 
tal: 

° zur Tränendrüse (verminderte Tränensekretion 
u. U. mit dem Schirmer-Test zu erfassen), 

° zum M. stapedius (bei Läsion des Fazialisstam- 
mes bis dahin, d.h. nicht erst nach dem Abgang 
dieses Astes: Dysakusis), 

e zur Geschmacksrezeption im vorderen Zungen- 
bereich. 


Eine differenzierte topische Läsionsanalyse kann 
im Einzelfall sinnvoll sein. 

Nur die Stirnmuskeln sind kortikal bilateral re- 
präsentiert, die anderen Fazialis-Innervations- 
gebiete sind lediglich kontralateral verankert. Dies 
bedingt die klinische Unterscheidungsmöglichkeit 
zwischen einer zentralen und einer peripheren Fa- 
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teiligt sein). Im Hirnstamm bzw. im weiteren Ver- 
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Vom Meatus acusticus bis zum Foramen stylo- 
mastoideum verläuft er im Fazialiskanal und ist in 
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mes bis dahin, d.h. nicht erst nach dem Abgang 
dieses Astes: Dysakusis), 

e zur Geschmacksrezeption im vorderen Zungen- 
bereich. 


Eine differenzierte topische Läsionsanalyse kann 
im Einzelfall sinnvoll sein. 
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präsentiert, die anderen Fazialis-Innervations- 
gebiete sind lediglich kontralateral verankert. Dies 
bedingt die klinische Unterscheidungsmöglichkeit 
zwischen einer zentralen und einer peripheren Fa- 


284 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


zialisparese: da die Mm. frontales supranukleär 
von beiden Hirnhälften innerviert werden, ist bei 
einer zentralen Fazialisparese der Stirnteil nicht 
bzw. kaum betroffen, auch der Lidschluss ist voll- 
ständig. 

Erwähnt werden soll noch die klinisch relevante 
Nähe des N. facialis zum (Innen-)Ohr und zur Paro- 
tis (Fazialisparese bei Mastoiditis, Otitis, Parotitis). 


10.3.3 Differenzialdiagnostischer 
Zugang und Ursachen 


Der differenzialdiagnostische Zugang erschließt 

sich über die Fragen: 

+ Fazialisparese oder ...? 

+ Periphere Fazialisparese - oder zentrale? 

 Isolierte Fazialisparese - oder weitere Hirnner- 
venausfälle/andere Symptome? 

« Einseitige Fazialisparese - oder bilaterale? 

+ Erworbene Fazialisparese - oder kongenitale? 


Die Antworten auf diese Alternativen engen das 
Spektrum der infrage kommenden Ursachen bzw. 
der weiteren diagnostisch sinnvollen Maßnahmen 
ein. Es ergibt sich je nach Kombination der Ant- 
worten eine andere Schnittmenge, und man kann 
sich übungshalber Gedanken zu ganz verschiede- 
nen (mehr oder weniger wahrscheinlichen) Kon- 
stellationen machen. Beispiel: Eine erworbene bi- 
laterale isolierte periphere Fazialisparese - an was 
ist zu denken? Oder: Eine kongenitale, unilaterale, 
mit weiteren Hirnnervenausfällen einhergehende 
zentrale Fazialisparese - welche Diagnostik macht 
Sinn? 


Fazialisparese oder ...? 


Liegt eine Fazialisparese i.e.S.vor oder erscheint 
die Mimik, die Gesichtsmuskulatur aus anderen 
Gründen schwach oder asymmetrisch? 

+ Besteht eine Schädel/Gesichtsasymmetrie (z.B. 
im Rahmen eines Syndroms, s.a. Kap. 8.1)? 

e Ist eine A- oder Hypoplasie der eigentlich vom N. 
facialis innervierten Muskeln zu vermuten, bei- 
spielsweise die Aplasie des M. depressor anguli 
oris (das asymmetrische Schreigesicht): Wenn 
das Kind weint oder schreit, wird auf der betrof- 
fenen Seite der Mundwinkel nicht heruntergezo- 
gen. Alle anderen fazialen Bewegungen sind 
nicht beeinträchtigt. Eine elektrophysiologische 
Klärung ist möglich (wenn auch in der Regel 
nicht unbedingt notwendig?): Die Nervenleit- 


10.3 Fazialisparese 


geschwindigkeit des N. facialis ist bei der musku- 
lären Aplasie normal. Manchmal Kombination 
mit Herzfehler bei Mikrodeletion 22q11.2 im 
Sinne des Cayler-Syndroms (= kardiofaziales Syn- 
drom). 

Die Myasthenie, die fazio-skapulo-humerale 
Muskeldystrophie, die myotone Dystrophie und 
die mitochondrialen Myopathien führen im All- 
gemeinen zur bilateralen mimischen, eher all- 
gemeinen Schwäche. 

Eine Asymmetrie der mimischen Muskulatur 
wird auch aufgrund einer Kontraktur nach De- 
fektheilung einer Fazialisparese beobachtet: Hier 
steht der Mundwinkel auf der betroffenen Seite 
etwas höher. 

Oder könnte es sich um eine mimische Beson- 
derheit handeln, die in den Grenzbereich der mit 
entsprechenden Methoden bei allen Menschen 
registrierbaren Asymmetrie fällt? 


Periphere oder zentrale Parese? 


Handelt es sich um eine periphere (Läsion ab dem 
Hirnstammkern) oder um eine zentrale Fazialispa- 
rese? Das Ursachenspektrum ist ganz unterschied- 
lich. Zerebrale Tumoren, Infektionen (Hirnabszess), 
traumatische Läsionen und Fehlbildungen können 
der supranukleären Symptomatik zugrunde liegen. 
Eine isolierte zentrale Fazialisparese ist eine Rari- 
tät; Sonografie bzw. meist Kernspintomografie 
sind dann die diagnostischen Methoden der ersten 
Wahl. 


Isolierte Fazialisparese oder weitere 
Begleitsymptome? 


Liegt ausschließlich eine Fazialisparese vor (im hier 
zu besprechenden typischen Fall eine periphere) 
oder ergibt die genaue klinische Untersuchung 
bzw. Anamneseerhebung weitere Befundabwei- 
chungen? Jede „kombinierte“ Fazialisparese er- 
zwingt eine weitere Diagnostik. 

e Kombination mit weiteren Hirnnervenausfällen 
(Nachbarschaftsverhältnisse beachten!): Ein 
Akustikusneurinom involviert oft auch oder pri- 
mär den VIII. Hirnnerven, den Vestibulocochlea- 
ris. Läsionen im Bereich des Hirnstamms sind 
häufig durch ein Mitbetroffensein u.a. des N. ab- 
ducens, des N. vestibulocochlearis oder des N. 
trigeminus erahnbar. An eine Hirnnervenneuritis 
muss gedacht werden. Auch die progressive ju- 
venile Bulbärparalyse ist ggf. differenzialdiag- 
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nostisch zu erwägen. Selten sind toxische Fak- 
toren anzuschuldigen. Etwas häufiger kommt - 
speziell bei Kombination einer kongenitalen Fa- 
zialisparese mit einer entsprechenden Abdu- 
zensschwäche - ein Möbius-Syndrom infrage. 
Kombination mit anderen neurologischen Symp- 
tomen: Läsionen des N.-facialis-Kerngebietes in 
der Brückenhaube können sich durch eine peri- 
phere Fazialisparese und eine kontralaterale He- 
miparese bemerkbar machen. Hirnstammgliome 
sind im Kindes-/Jugendalter nicht ganz selten. 
Kombination mit Fehlbildungssymptomen oder 
knöchernen Besonderheiten: Eine Anlagestörung 
des Nervs kann bei Fehlbildungszeichen im Ohr- 
(Schädel- oder Gesichts-)Bereich vermutet wer- 
den. Bei der Osteopetrosis besteht nicht selten 
neben einer Hörstörung auch eine Fazialis- 
schwäche. 


Uni- oder bilaterale Fazialisparese? 


Diese Unterscheidung ist im Vergleich zu den an- 
deren differenzialdiagnostischen Parametern die 
am wenigsten aussagekräftige, da sich das jeweili- 
ge Ursachenspektrum in weiten Bereichen über- 
schneidet. Dennoch, die idiopathische Fazialispa- 
rese (wenn es sie überhaupt gibt) und auch die 
traumatische sind typischerweise unilateral. 

Bei einer beidseitigen (bzw. seitenwechseln- 

den) Symptomatik ist an Folgendes zu denken: 
e Anlagestörungen (Möbius-Syndrom s. u.) 
+ Infektiöse Ursachen: 

o Polyneuritis (-Radikulitis) cranialis (teilweise 
dem Guillain-Barre-Syndrom ähnlich bzw. ent- 
sprechend), 

o Borreliose, 

o basale Meningitis. 

e Tumoröse Prozesse: 

o z.B. Infiltration der basalen Meningen im Rah- 
men einer Karzinose oder eines Lymphoms, 

o Hirnstammtumoren. 

o Vaskuläre Läsionen: 

o im Hirnstammbereich, 

o Pseudobulbärparalyse bei Schädigung der kor- 
tikobulbären Bahnen. 

+ Myopathien: 

o Myasthenie, 

o myotone Dystrophie, 

o fazio-skapulo-humerale Muskeldystrophie, an- 
dere Myopathien. 


Erworbene oder kongenitale 
Fazialisparese bzw. -schwäche? 


Wurde die Schwäche nur später entdeckt, bewusst 
wahrgenommen oder ist sie wirklich neu aufgetre- 
ten? Alte Fotos können unter Umständen helfen. 
Falls neu aufgetreten: Unter welchen Umständen, 
mit welchen weiteren Krankheitssymptomen und 
wie schnell? Die differenzialdiagnostisch meist 
schwieriger einzuordnende erworbene Sympto- 
matik wird weiter unten behandelt. 

Bei der kongenitalen - bzw. (besser) konnata- 

len Form kommen infrage: 
° Anlagestörungen: 

o Möbius-Syndrom, dem wahrscheinlich eine 
Kernaplasie im Hirnstamm zugrunde liegt 
(s.U.), 

o muskulärer Art (z.B. Aplasie des M. depressor 
anguli oris), 

o schiefes Schreigesicht auch einmal mit Herz- 
fehler bei Mikrodeletion 22q11.2 im Sinne des 
Cayler-Syndroms (= kardiofazialen Syndroms). 

° Geburtstraumata. 

e Muskulär-systemische Erkrankungen, z.B. die 
kongenitale oder neonatale Myasthenie, die 
myotone Dystrophie oder andere Myopathien. 


Von der peripheren Fazialisparese 
zur Borreliose 


Bei Manifestation einer erworbenen peripheren 
Fazialisparese sind primär infektiöse, seltener 
traumatische oder neoplastische Ursachen zu er- 
wägen. Insofern geht es bei völlig unspezifischer 
Anamnese zuerst um die Untersuchung in Rich- 
tung einer otogenen Ursache, inklusive der Inspek- 
tion des Gehörgangs zum Ausschluss einer Herpes- 
bzw. Zoster oticus Infektion. 

Da speziell die Diagnose einer Borrelien-Infek- 
tion therapeutische Konsequenzen nach sich zieht, 
ist es wichtig, eine borreliogene Fazialisparese in 
die Differenzialdiagnose einzubeziehen. Die durch 
Borrelien hervorgerufene Fazialisparese ist klinisch 
von der sog. idiopathischen nicht zu unterschei- 
den. Auch die Fragen nach Zeckenbiss und Ery- 
thema migrans lassen oft im Stich. 

Im Kindesalter gilt die zuerst unilaterale, dann 
manchmal auch bilaterale Fazialisparese als eine, 
fast kann man sagen die typische solitäre Manifes- 
tation der Lyme-Borreliose in den Monaten März 
bis November. Etwa 30-40 % des Gesamtkollektivs 
der scheinbar idiopathischen Fazialisparesen dürf- 
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ten borreliogen sein. Die Liquorbefunde sind aus- 
sagekräftiger als die Serumanalysen; die Fazialis- 
parese ist als Neuroborreliose (Stadium 2) ein- 
zuschätzen. Nach Literaturdurchsicht und eigenen 
Erfahrungen geht die borreliogene Fazialisparese 
in den allermeisten Fällen mit einer Liquorpleozy- 
tose einher, sodass dieser schnell verfügbare Para- 
meter in den nachfolgend dargestellten Entschei- 
dungsbaum (» Abb. 10.4) mit eingearbeitet wurde. 
Unseres Erachtens sollte also bei jeder erworbe- 
nen, ätiopathogenetisch unklaren Fazialisparese 
eine entsprechende Diagnostik durchgeführt wer- 
den. 

Wurde eine Borreliose gesichert, besteht die Be- 
handlung in parenteraler Antibiotikagabe (z.B. 
Ceftriaxon über 14 d), bei Jugendlichen alternativ 
u.U. auch orale Doxycyclin-Therapie. 


Fazialisparese (peripher, scheinbar idiopathisch): 


+ keine Otitis, Mastoiditis 


« kein Trauma 


Erythema migrans. 


I 


10.3 Fazialisparese 


10.3.4 Weitere Ursachen 


Idiopathische Fazialisparese; 
Bell’s Palsy 


* Im Allgemeinen 1-seitige periphere Fazialispa- 
rese ohne Anhaltspunkte für eine weiter fassbare 
Erkrankung; klinische Symptomatik zum einen 
vom Schweregrad abhängig, zum anderen von 
der Mitbeteiligung weiterer, u.a. sensorischer 
Nerven (Geschmacks- und Hörstörung s.o. [Ana- 
tomie]). 

e Wahrscheinlich Schwellung im Felsenbeinkanal. 

° Gute Prognose. 

+ Diagnostik und Differenzialdiagnosen s. in 
» Abb. 10.4 und in Kap. 10.3.5 speziell Infektio- 
nen (Borrelien, Herpes, auch Mykoplasmen und 
andere); deswegen bei nicht eindeutiger Zuord- 
nung — Liquoranalyse. 

+ Therapie: Steroidbehandlung bei Kindern ab 12 
Jahren empfohlen (eher nicht bei borreliogener 
Ursache). Dann Beginn innerhalb der ersten 3 
Manifestationstage. Hornhautschutz: Augensalbe 


Abb. 10.4 Fazialisparese und 
Borreliose. 
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Hirnnervenstörungen 


und/oder künstliche Tränen, nächtlicher Uhr- 
glasverband bei unzureichendem Lidschluss. 


Möbius-Syndrom 


e A- oder Hypoplasie der Hirnnervenkerne VI und 
VII; manchmal zusätzlich Schwäche weiterer 
Muskeln, 

° manchmal Assoziation mit weiteren Fehlbildun- 
gen oder Aplasien, 

e z.T. später mentale Entwicklungsstörung evi- 
dent, 

e sporadisch oder genetisch (13q12.2-13). 


Melkersson-Rosenthal-Syndrom 


e Manifestation im Kindes-, Jugendalter, 

° rezidivierende, oft bilaterale Fazialisparese; dann 
später angioneurotisches Ödem, Lippen- und Ge- 
sichtsschwellungen; z. T. Lingua plicata, 

° autosomal-dominanter Erbgang mit variabler 
Expression (9p11), 

e keine voll etablierte Therapie bekannt; ggf. De- 
kompression. 


Differenzialdiagnose bei rezidivierende Fazialispa- 
rese: Neoplasma; vaskuläre Malformation; Hyper- 
tonie 


Guillain-Barre-Syndrom (GBS), 
Miller-Fisher-Variante 


e Beim GBS in etwa der Hälfte der Fälle periphere, 
oft bilaterale Fazialisparese (s.a. Kap. 11.6). 
e Das Miller-Fisher-Syndrom ist durch die Trias 
o Ophthalmoplegie, 
o Ataxie und 
o Areflexie gekennzeichnet. 


Auch bei dieser GBS-Variante kann eine Fazialispa- 
rese auftreten. 


Seltene Ursachen 


+ Diphtherie, Botulismus, Postimmunisation (?) 
(Pertussis, Diphtherie, Tetanus, Polio), 

e Sarkoidose, Heerfordt-Syndrom, 

o Kawasaki-Syndrom, 

° primär ossäre Erkrankungen wie die Osteopetro- 
sis. 


10.3.5 Diagnostik 


Der N. facialis kann klinisch, elektrophysiologisch 
und durch bildgebende Verfahren beurteilt wer- 
den. Das Vorgehen zur raschen Orientierung in der 
Sprechstunde ist der folgenden Aufzählung ange- 
geben. 


Diagnostik zur Klärung einer 
isolierten Fazialisparese oder 
Gesichtsmuskelschwäche. 


+ Klinische Einschätzung der Fazialisfunktion: 

o Beobachten der spontanen bzw. induzierten 
mimischen Motorik beim Sprechen, Schreien, 
Weinen und Lachen. Beurteilung des Gesichts- 
ausdrucks (bei der Fazialisparese verstrichene 
Stirn- und Nasolabialfalte, Lidspalte oft etwas 
weiter, Mundwinkel hängend), 

o ergänzende Informationen durch Stirnrunzeln, 
kräftigen Lidschluss, Zähnezeigen, Wangenauf- 
blasen und Mundspitzen auf Aufforderung, 

o ggf. Überprüfung auch der den Fazialishaupt- 
stamm begleitenden parasympathischen An- 
teile zur Versorgung der Tränendrüse sowie 
der Geschmacksrezeption im Zungenbereich 
und des Astes zum M. stapedius. 

+ Elektrophysiologische Beurteilung der Fazialis- 
funktion: 

o notwendig nur, wenn entweder Zweifel daran 
bestehen, ob wirklich eine periphere Fazialis- 
parese vorliegt oder wenn eine Aussage zur 
Prognose oder zur Restinnervation gewünscht 
wird, 

o der‘ N. facialis kann vor dem Ohrläppchen sti- 
muliert und das Antwortpotenzial der mimi- 
schen Muskulatur registriert werden. Wenn 
nach etwa 10 d kein Antwortpotenzial abgelei- 
tet werden kann, ist die Prognose bezüglich 
der Spontanremission schlecht, 

o mit dem Orbicularis-oculi-Reflex wird eben- 
falls (u. a.) eine Fazialisfunktion getestet. 

+ Bildgebende Verfahren (ebenfalls nur bei be- 
stimmten Konstellationen oder Fragestellungen 
indiziert: Trauma oder Raumforderung nicht völ- 
lig unwahrscheinlich): 

o Röntgen (Stenvers, Schüller), 

° CT mit Knochenfenstereinstellung, auch zur 
Schädelbasisbeurteilung gut geeignet; Beurtei- 
lung des Kleinhirnbrückenwinkels, 
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o MRT: Der N. facialis kann hier auch im Kanal 
dargestellt werden, u. U. kann eine Aussage 
über eine Schwellung gemacht werden. 

+ Zusammenfassung: diagnostisches Vorgehen 
(nach gründlicher Anamneseerhebung): 

o klinische (Lymphknoten, Organomegalie u.a.) 
und neurologische Untersuchung, 
Blutdruckmessung (wahrscheinlich wird die 
hypertensionsbedingte schwellungs- oder blu- 
tungsinduzierte Fazialisparese zu selten diag- 
nostiziert. Der Verlauf und die klinische Symp- 
tomatik der typischerweise unilateralen Parese 
entsprechen der idiopathischen Form), 
hals-nasen-ohrenärztliche Untersuchung, 
Blut: 

- Blutbild, BSG, Blutzucker, 

- Borrelien-Serologie, 

- Untersuchungen auf EBZ, Mumps, Polio, Her- 
pes (zoster), Varizellen, Röteln, Mykoplas- 
men, 

- (ggf. Schilddrüsenwerte; Untersuchungen 
auf Autoimmunphänomene). 

e Falls noch keine Ursache erkennbar ist: 

° Liquoruntersuchung (S.0.), 

o großzügige Indikation zur Bildgebung (s.0.). 


o 


o 


o° 


10.3.6 Zusammenfassung 


Die Fazialisparese kann die Erkrankung selbst sein, 

ist dann einziger Ausdruck eines (u.U. auch behan- 

delbaren) Krankheitsgeschehens (Beispiele: idio- 
pathische oder borreliogene Fazialisparese). 

Die Fazialisparese kann Symptom einer erwei- 
terten Störung sein, kann mit weiteren neurologi- 
schen und nichtneurogenen Symptomen und Be- 
funden auftreten. Daraus leitet sich die Notwen- 
digkeit einer adäquaten Diagnostik ab, um zur 
Ätiopathogenese Stellung nehmen zu können. 
Dann kann sie - auch in der Differenzierung peri- 
pher versus zentral - ein topisch durchaus wert- 
volles Zeichen sein. 

Die wesentlichen differenzialdiagnostischen 
Überlegungen sind: Differenzierung zwischen 
e Fazialisparese und anderen Asymmetrie-Ursa- 

chen (z.B. muskuläre Anlagestörung), 

« erworbener oder kongenitaler Fazialisparese 
(z.B. Geburtstraumata und Anlagestörungen wie 
Möbius-Syndrom), 

+ peripherer und zentraler Fazialisparese, 

+ 1-seitiger oder bilateraler Fazialisparese sowie 

e isolierter oder in Kombination mit weiteren 
Hirnnervenausfällen oder anderen Symptomen 


10.4 Literatur 


auftretende Fazialisparese (z.B. aufgrund eines 
Hirnstammglioms oder einer Hirnnervenneuri- 
tis). 


Unter den erworbenen, isolierten, peripheren Fazi- 

alisparesen hat in der Neuropädiatrie (neben der 

idiopathischen Form) die Borreliose eine besonde- 

re, da therapeutische Bedeutung. 
Die wichtigsten Ursachen einer Fazialisparese 

sind: 

e Borreliose, 

e Otitis, Mastoiditis, Parotitis, 

+ weitere Infektionen: Herpes bzw. Zoster-Virus, 
Mykoplasmen u.a., 

° Trauma, 

« Hypertension, hypertensive Krise, 

e Raumforderung oder Entzündung im Hirn- 
stamm- oder Schädelbasisbereich, 

e Guillain-Barr&-Syndrom. 


Die Symptomatik der Fazialisparese kann - unab- 
hängig von der Ätiopathogenese - andere thera- 
peutische Konsequenzen nach sich ziehen (z.B. 
Verhindern der Austrocknung des Auges bei in- 
komplettem Lidschluss: Augensalbe oder künst- 
liche Tränen). 
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o MRT: Der N. facialis kann hier auch im Kanal 
dargestellt werden, u. U. kann eine Aussage 
über eine Schwellung gemacht werden. 

+ Zusammenfassung: diagnostisches Vorgehen 
(nach gründlicher Anamneseerhebung): 

o klinische (Lymphknoten, Organomegalie u.a.) 
und neurologische Untersuchung, 
Blutdruckmessung (wahrscheinlich wird die 
hypertensionsbedingte schwellungs- oder blu- 
tungsinduzierte Fazialisparese zu selten diag- 
nostiziert. Der Verlauf und die klinische Symp- 
tomatik der typischerweise unilateralen Parese 
entsprechen der idiopathischen Form), 
hals-nasen-ohrenärztliche Untersuchung, 
Blut: 

- Blutbild, BSG, Blutzucker, 

- Borrelien-Serologie, 

- Untersuchungen auf EBZ, Mumps, Polio, Her- 
pes (zoster), Varizellen, Röteln, Mykoplas- 
men, 

- (ggf. Schilddrüsenwerte; Untersuchungen 
auf Autoimmunphänomene). 

e Falls noch keine Ursache erkennbar ist: 

° Liquoruntersuchung (S.0.), 

o großzügige Indikation zur Bildgebung (s.0.). 


o 


o 


o° 


10.3.6 Zusammenfassung 


Die Fazialisparese kann die Erkrankung selbst sein, 

ist dann einziger Ausdruck eines (u.U. auch behan- 

delbaren) Krankheitsgeschehens (Beispiele: idio- 
pathische oder borreliogene Fazialisparese). 

Die Fazialisparese kann Symptom einer erwei- 
terten Störung sein, kann mit weiteren neurologi- 
schen und nichtneurogenen Symptomen und Be- 
funden auftreten. Daraus leitet sich die Notwen- 
digkeit einer adäquaten Diagnostik ab, um zur 
Ätiopathogenese Stellung nehmen zu können. 
Dann kann sie - auch in der Differenzierung peri- 
pher versus zentral - ein topisch durchaus wert- 
volles Zeichen sein. 

Die wesentlichen differenzialdiagnostischen 
Überlegungen sind: Differenzierung zwischen 
e Fazialisparese und anderen Asymmetrie-Ursa- 

chen (z.B. muskuläre Anlagestörung), 

« erworbener oder kongenitaler Fazialisparese 
(z.B. Geburtstraumata und Anlagestörungen wie 
Möbius-Syndrom), 

+ peripherer und zentraler Fazialisparese, 

+ 1-seitiger oder bilateraler Fazialisparese sowie 

e isolierter oder in Kombination mit weiteren 
Hirnnervenausfällen oder anderen Symptomen 
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auftretende Fazialisparese (z.B. aufgrund eines 
Hirnstammglioms oder einer Hirnnervenneuri- 
tis). 


Unter den erworbenen, isolierten, peripheren Fazi- 

alisparesen hat in der Neuropädiatrie (neben der 

idiopathischen Form) die Borreliose eine besonde- 

re, da therapeutische Bedeutung. 
Die wichtigsten Ursachen einer Fazialisparese 

sind: 
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e Otitis, Mastoiditis, Parotitis, 

+ weitere Infektionen: Herpes bzw. Zoster-Virus, 
Mykoplasmen u.a., 

° Trauma, 

« Hypertension, hypertensive Krise, 

e Raumforderung oder Entzündung im Hirn- 
stamm- oder Schädelbasisbereich, 

e Guillain-Barr&-Syndrom. 


Die Symptomatik der Fazialisparese kann - unab- 
hängig von der Ätiopathogenese - andere thera- 
peutische Konsequenzen nach sich ziehen (z.B. 
Verhindern der Austrocknung des Auges bei in- 
komplettem Lidschluss: Augensalbe oder künst- 
liche Tränen). 
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11 Störungen der Motorik 


11.1 Grundlagen: Definitionen, 
Einteilung und primäre diagnos- 
tische Einordnung 


11.1.1 Worum es geht 


Dieses Kapitel soll das Verständnis für die Stö- 
rungsmöglichkeiten der Motorik vertiefen und zur 
Klärung einiger Begriffe beitragen; außerdem wer- 
den die diagnostischen Unterscheidungsmöglich- 
keiten bei einer Parese zusammengefasst. Es dient 
damit als Einführung in die folgenden Unterkapi- 
tel, in denen die verschiedenen motorisch-koor- 
dinativen Symptome genauer definiert und ana- 
lysiert werden. 


11.1.2 Korrelate der Motorik- 
störungen, der Bewegungs- 
störungen im weitesten Sinne 


Der Begriff Bewegungsstörung wird hier zuerst 
rein phänomenologisch verstanden und impliziert 
nicht mehr als eine Störung des sensomotorischen 
Systems im weitesten Sinne (der Begriff Bewe- 
gungsstörung i.e.S.wird in der neurologischen Li- 
teratur einer speziellen Klasse vorbehalten, die 
hier auch als Dyskinesien bezeichnet wird). Im 
weitesten Sinne gehören dazu 
+ das afferente System, besonders die den Lage- 
und Bewegunsgssinn leitenden peripheren und 
zentralen Bahnen (epikritische Qualitäten; spi- 
nal im Hinterstrang organisiert), 
+ der Assoziationskortex, Ort der Bewegungsinten- 
tion, der Vorstellung, Initiierung und ersten Zu- 
sammensetzung einer Willkürbewegung, 


11.1 Grundlagen 


+ die extrapyramidalmotorischen Regelkreise, im 
Wesentlichen das Basalgangliensystem, 
+ das Kleinhirn als Koordinationszentrum sowie 
e das - sozusagen ausführende - motorische Sys- 
tem, 
o zentral im Wesentlichen die Pyramidenbahn 
(zerebral und spinal) und 
o die peripheren motorischen Nerven und die 
Muskulatur. 


Auf die visuellen und vestibulären Kontroll- und 
Interaktionsmöglichkeiten wird nicht näher einge- 
gangen. 

Eine nicht kompensierbare Läsion in einer dieser 
ineinandergreifenden Strukturen zeigt sich in 
einer Störung der Bewegung. Den Zugang zur wei- 
teren Einordnung zu vermitteln, ist das Ziel dieses 
Kapitels (s.a. » Abb. 11.1 und » Abb. 11.2). 

Das genaue Beobachten, in Ruhe und bei Will- 
kürmotorik, im Liegen, Sitzen, Stehen und bei ver- 
schiedenen fein- und grobmotorischen Tätigkeiten, 
die Fähigkeit, Irritationen im Bewegungsablauf zu 
kompensieren (Untersuchung bei geöffneten und 
geschlossenen Augen; Prüfen des Rebound-Phäno- 
mens u.a.), die Videodokumentation, danach die 
Gewichtung der Beobachtungen im Rahmen der 
weiteren Befunde und anamnestischen Angaben, 
schließlich die Suche nach einem Korrelat der Mo- 
torikstörung speziell auf der elektrophysiologi- 
schen Ebene (EMG; NLG; SEP; MEP=motorisch 
[von zentral] evozierte Potenziale) - dies alles wird 
helfen, die Störung der Motorik richtig anzuspre- 
chen und sinnvolle weitere Schritte zur topischen 
und ätiopathogenetischen Diagnostik zu veranlas- 
sen. 


Störungen der Motorik 


Dyskinesie= Koorlinat 
Parese Bewegungsstörung San Seine Apraxie „Clumsiness“ 
i störungen 
i.e.S. 
zu wenig unwillkürliche gestörter „nicht wissen 
an willkürlicher „Plus“- Ablauf einer wie“ 
Kraft Komponente Willkürbewegung 


Abb. 11.1 Klassifikation von Störungen der Motorik (1). 
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Störungen der Motorik 


Störungen der Motorik 
Parese Dyskinesie Koordinationsstörungen 
(zu wenig an (unwillkürliche (Störung des Ablaufs 
„willkürlicher“ Kraft) „Plus“-Komponente) einer Willkürbewegung) 
nn An nn 
Pr N Zi N EB N 
7 N 2 N < N 
2 es r N 2 N 
’ 4 N 
zentral peripher „extra- nicht-epm. zerebellär propriozeptiv, 
(in etwa identisch N pyramidal- \ N sensibel (spinal) 
mit spastisch) EN motorisch“ N IN A 
N IN \N / \ I\ 
epm. \ 
IN IN pm ER ru N EN 
VON \ N 
ı \ ! \ N SQ \ N [4 Von = 
bral spinal külae.  \ SS a a. 
zerebral spinal neurogen muskulär EN y Se 
I x N ee S\_ E N Nee REN 
f R N Sl ER \ a 
Dystonie | Chorea ; : ö : 
: Tic | Tremor | Myoklonie Ataxie | Dysmetrie 
Athetose | Ballismus 3 Y 


Abb. 11.2 Klassifikation von Störungen der Motorik (2). 


11.1.3 Definitionen 


Bewegungsstörungen im engeren 
Sinne (= Dyskinesien), Koordina- 
tionsstörungen, Paresen 
Die in diesem Kapitel angesprochenen Charakte- 
ristika werden in » Tab. 11.1, » Tab. 11.2 und 
>» Tab. 11.3 nochmals verdeutlicht (in deren Legen- 
den der Begriff „Bewegungsstörung“ im weiteren 
Sinne verstanden wird). 

Die folgenden 3 qualitativen Störungen einer Be- 
wegung sind im Allgemeinen phänomenologisch 
zu unterscheiden: 


Tab. 11.1 Muskelkontraktion und Bewegungsstörung. 
"Muskeln können: 

sich nicht ausreichend kräftig kontrahieren 

sich nicht intentional, nicht selektiv genug kontrahieren 


oder zu lange kontrahieren 


sich kontrahieren, wenn sie es nicht sollen (bzw. eine unwillkürliche Pause 


machen) 


sich im Zusammenspiel mit anderen - bezogen auf ein Ziel - nicht adäquat 


kontrahieren 


Dyskinesien beziehungsweise Bewe- 
gungsstörungen im engeren Sinne 


Sie zeigen sich: 

e als unwillkürliche Bewegungen, die unabhängig 
von einer Bewegungsintention bzw. einer kon- 
kret durchgeführten Bewegung auftreten (z.B. 
Ruhetremor, spontane Myoklonien oder dystone 
Verkrampfungen) oder 

als eine Störung des willkürlichen Bewegungs- 
ablaufs, wobei die Bewegung durch eine zusätz- 
lich auftretende Bewegungs- oder Tonuskom- 
ponente überlagert wird, d.h. durch ein nicht 
adäquates räumlich-zeitliches Innervationsmus- 
ter verändert wird (z.B. Aktionstremor, Aktions- 
myoklonie). 


> schlaffe Parese 
> Spastik 
> Myotonie 


> Dyskinesie 


> Ataxie 
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Tab. 11.2 Bewegungsstörung und Willkürinnervation. 


die Willkürbewegung betreffend 


nicht (nur) an intendierte Bewegun- 


Effekt 


> schlaffe Parese 


Muskelkontraktion 
zu schwach 


zu stark bzw. nicht selektiv, intendiert, 
dosiert genug 


zeitlich-räumlich (im Zusammenspiel) — Ataxie 
gestört 


unwillkürlich auftretend 


11.1 Grundlagen 


> spastische Parese 


gen gebunden 


unwillkürlich aussetzend 


Tab. 11.3 Störungen der Motorik. 
Vom Ziel her gesehen: 
unzureichende Willkür-Kraftentfaltung 


Vom Weg her gesehen: 


insuffiziente Abstimmung 


unzureichende Stabilisierung 


Dyskinesien haben eine spezielle Assoziation zu 
den extrapyramidal-motorischen Regelkreisen, 
zum Basalgangliensystem. Die Definitionsbereiche 
„Dyskinesie“ und „extrapyramidalmotorische Be- 
wegungsstörung“ überschneiden sich weitgehend, 
aber nicht vollständig, da auch z.B. bestimmte 
Hirnstammstrukturen und vor allem das Kleinhirn 
für Dyskinesien verantwortlich sein können. So 
gibt es einen im eigentlichen Sinne extrapyrami- 
dal-motorischen Ruhetremor, aber auch einen ze- 
rebellären Intentionstremor. Der Begriff „Dyskine- 
sie“ sollte unseres Erachtens deskriptiv verstanden 
werden, der Begriff „extrapyramidal-motorische 
Bewegungsstörung“ aber impliziert eine bestimm- 
te Läsionstopik (s.a. Kap. 11.3). 

Zu den hier so gekennzeichneten Bewegungsstö- 
rungen i.e.S.gehören: Dystonie, Athetose, Chorea, 
Ballismus, Tremor, Tics und Myoklonien. 


Koordinationsstörungen 


Sie stellen wie die Dyskinesien eine Beeinträchti- 
gung des Bewegungsablaufs dar, die aber im Ge- 
gensatz zu diesen nur bei Willküraktivität wirk- 
sam wird. Sie kommt nicht durch eine zusätzliche, 
unwillkürliche Bewegungskomponente zustande, 
nicht durch ein Überlagern, sondern durch eine 
Störung der Regelkreisverarbeitung, sodass die Be- 
wegung nicht glatt, ziel- und intentionsadäquat 


> Dyskinesie 


> Dyskinesie 


> Parese: spastisch oder schlaff (Unterscheidung durch 
das Muster und die Neurologie) 


> Ataxie (Abweichung von der intendierten Ideallinie 
durch eine unzureichende Regelkreis-Verarbeitung) 


> Hypotonie (passive Prüfung - Ruhetonus; Stabilisie- 
rungsdefizit - Haltetonus) 


durchgeführt wird (bei den Dyskinesien ist es eher 
ein „Zuviel“, bei den Koordinationsstörungen in 
gewisser Weise ein „Zuwenig“). 
Die relevanten Systeme sind hier: 
+ das Kleinhirn mit den entsprechenden Verbin- 
dungen und 
e das epikritische (Hinterstrang-)Sensibilitätssys- 
tem. 


Das Paradebeispiel einer Koordinationsstörung ist 
die Ataxie. 


Parese 


Der Begriff umschreibt eine Einschränkung der 

willkürlichen Kraftentfaltung (also keine Überlage- 

rung mit anderen Bewegungskomponenten oder 

Integrationsstörung auf der für die Durchführung 

relevanten Ebene). Sie tritt auf: 

° sowohl bei Störung des 1. motorischen Neurons 
(zentrale, meist spastische Parese) als auch 

e bei Läsionen im Bereich des 2. motorischen Neu- 
rons (schlaffe [periphere] Parese) und 

e auch bei direkter Einschränkung der Muskelkon- 
traktionsfähigkeit. 


Diese 3 hier zuletzt angesprochenen Strukturen 
sind immer die Endstrecke bei der Manifestation 
von Motorikstörungen. Sie vermitteln auch die 
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Dyskinesien und sind an den Koordinationsstörun- 
gen beteiligt - aber nicht primär dafür verant- 
wortlich. 


Weitere Begriffe 


Plegie im engeren Sinne bezeichnet eine komplet- 
te Parese; bei der Hemiparese sind unilateral Arm 
und Bein betroffen, bei der Paraparese ausschließ- 
lich beide Beine (der mit dem Terminus auch zu 
vereinbarende Zustand einer bilateralen Parese 
beider Arme ist eine Rarität). 


11.1.4 Allgemeine Differenzial- 
diagnose der Paresen 


(» Tab. 11.4.) 


11.2 Ataxie 
11.2.1 Worum es geht 


Die Ataxie als Koordinationsstörung, Störung des 
sonst glatten, ökonomischen und intentionsadä- 
quaten Bewegungsablaufs - ohne dass eine Parese 
vorliegt -, wurde schon oben eingeordnet. Sie ist 
auf phänomenologischer Ebene definiert. Das 
heißt, jemand hat eine Ataxie (wenn es so aus- 
sieht), auch wenn z.B. die Bildgebung nachher eine 
Basalganglienschädigung zeigt. Und wenn sich die 
Bewegungsstörung irgendwann als konversions- 
neurotisches Symptom, als dissoziativ herausstellt, 
dann kann sie retrospektiv immer noch als Pseu- 
doataxie klassifiziert werden (zur Ataxie als Begriff 
nach Kenntnis der involvierten Strukturen s. u.). 
Eine Standataxie kann natürlich erst registriert 
werden, wenn das Kind stehen kann, eine Greifata- 
xie, wenn es greift. Insofern wird man im All- 
gemeinen von einer Ataxie erst ab einem Lebens- 
alter von etwa 5-6 bzw. 12-18 Monaten sprechen. 
Zuerst erscheinen viele Bewegungen physiologi- 
scherweise noch „ataktisch“. Im Rahmen einer 
motorischen Retardierung ist nicht selten eine 
prolongierte Phase mit besonderer Wackeligkeit 
der Bewegungsabläufe zu beobachten. Es kann 
dann schwierig sein, vorauszusehen, ob die Symp- 
tomatik wirklich in eine bleibende Ataxie mündet. 
Die Koordinationsstörung kann sich auch allmäh- 
lich zurückbilden, um dann die kognitive Beein- 
trächtigung als Hauptproblem evident werden zu 
lassen. Sehr selten werden ataxieähnliche Abläufe 
bei den spontanen Bewegungen der Arme und 


Hände oder bei der Kopfkontrolle schon bald nach 
der Geburt gesehen, wie wir dies vereinzelt z.B. 
bei Kindern mit embryo-fetalem Alkoholsyndrom 
beobachtet haben. 


11.2.2 Übersicht 


Verteilung und Beeinflussbarkeit helfen, die Ataxie 

weiter einzuordnen: 

e Stand- und Sitzataxie, 

+ Gangataxie, 

e ataktische Störung beim Hantieren bzw. bei Ziel- 
bewegungen der Füße (gliedkinetische Ataxie). 


Die deutliche Akzentuierung der ataktischen Stö- 
rung bei Augenschluss spricht dafür, dass die visu- 
elle Rückmeldung wichtig ist - und das ist sie spe- 
ziell, wenn damit propriozeptive (Lage- und Bewe- 
gungssinn) Rückmeldungen kompensiert werden. 


Welche Strukturen bedingen bei 
einer Schädigung eine Ataxie? 


Diagnostischer Zugang anhand der Topik: 

Im enger gefassten Sinn wird unter Ataxie die 
durch eine Kleinhirnläsion oder durch eine Stö- 
rung der Afferenzen (der epikritischen Hinter- 
strangqualitäten wie Lage- und Bewegungssinn) 
bedingte Koordinationsstörung verstanden. Da das 
klinische Erscheinungsbild davon abhängig ist, 
welche Struktur involviert ist, bietet sich die ent- 
sprechende topische Festlegung als erster diag- 
nostischer Schritt an: 

e Stand- und Rumpfataxie (oft mit 2-3 Hz Vor- 
wärts- und Rückwärtswippen): Kleinhirnunter- 
wurm, Lobus anterior, 

e Gangataxie: Kleinhirnoberwurm, Lobus anterior, 

 Intentionstremor, Dysmetrie: Kleinhirnhemi- 
sphären, 

e Stand- und Gangataxie mit visueller Kompensa- 
tion: Afferenzen, peripher u. Hinterstränge. 


Die Begleitsymptomatik lässt die topische Frage 
oft noch konkreter werden (Beispiel: Blickfolgestö- 
rung bei mittelliniennaher zerebellärer Läsion; 
Kombination mit Hohlfüßen als Hinweis auf eine 
auch peripher-neurogene Störung). 
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Dyskinesien und sind an den Koordinationsstörun- 
gen beteiligt - aber nicht primär dafür verant- 
wortlich. 


Weitere Begriffe 


Plegie im engeren Sinne bezeichnet eine komplet- 
te Parese; bei der Hemiparese sind unilateral Arm 
und Bein betroffen, bei der Paraparese ausschließ- 
lich beide Beine (der mit dem Terminus auch zu 
vereinbarende Zustand einer bilateralen Parese 
beider Arme ist eine Rarität). 


11.1.4 Allgemeine Differenzial- 
diagnose der Paresen 


(» Tab. 11.4.) 


11.2 Ataxie 
11.2.1 Worum es geht 


Die Ataxie als Koordinationsstörung, Störung des 
sonst glatten, ökonomischen und intentionsadä- 
quaten Bewegungsablaufs - ohne dass eine Parese 
vorliegt -, wurde schon oben eingeordnet. Sie ist 
auf phänomenologischer Ebene definiert. Das 
heißt, jemand hat eine Ataxie (wenn es so aus- 
sieht), auch wenn z.B. die Bildgebung nachher eine 
Basalganglienschädigung zeigt. Und wenn sich die 
Bewegungsstörung irgendwann als konversions- 
neurotisches Symptom, als dissoziativ herausstellt, 
dann kann sie retrospektiv immer noch als Pseu- 
doataxie klassifiziert werden (zur Ataxie als Begriff 
nach Kenntnis der involvierten Strukturen s. u.). 
Eine Standataxie kann natürlich erst registriert 
werden, wenn das Kind stehen kann, eine Greifata- 
xie, wenn es greift. Insofern wird man im All- 
gemeinen von einer Ataxie erst ab einem Lebens- 
alter von etwa 5-6 bzw. 12-18 Monaten sprechen. 
Zuerst erscheinen viele Bewegungen physiologi- 
scherweise noch „ataktisch“. Im Rahmen einer 
motorischen Retardierung ist nicht selten eine 
prolongierte Phase mit besonderer Wackeligkeit 
der Bewegungsabläufe zu beobachten. Es kann 
dann schwierig sein, vorauszusehen, ob die Symp- 
tomatik wirklich in eine bleibende Ataxie mündet. 
Die Koordinationsstörung kann sich auch allmäh- 
lich zurückbilden, um dann die kognitive Beein- 
trächtigung als Hauptproblem evident werden zu 
lassen. Sehr selten werden ataxieähnliche Abläufe 
bei den spontanen Bewegungen der Arme und 


Hände oder bei der Kopfkontrolle schon bald nach 
der Geburt gesehen, wie wir dies vereinzelt z.B. 
bei Kindern mit embryo-fetalem Alkoholsyndrom 
beobachtet haben. 


11.2.2 Übersicht 


Verteilung und Beeinflussbarkeit helfen, die Ataxie 

weiter einzuordnen: 

e Stand- und Sitzataxie, 

+ Gangataxie, 

e ataktische Störung beim Hantieren bzw. bei Ziel- 
bewegungen der Füße (gliedkinetische Ataxie). 


Die deutliche Akzentuierung der ataktischen Stö- 
rung bei Augenschluss spricht dafür, dass die visu- 
elle Rückmeldung wichtig ist - und das ist sie spe- 
ziell, wenn damit propriozeptive (Lage- und Bewe- 
gungssinn) Rückmeldungen kompensiert werden. 


Welche Strukturen bedingen bei 
einer Schädigung eine Ataxie? 


Diagnostischer Zugang anhand der Topik: 

Im enger gefassten Sinn wird unter Ataxie die 
durch eine Kleinhirnläsion oder durch eine Stö- 
rung der Afferenzen (der epikritischen Hinter- 
strangqualitäten wie Lage- und Bewegungssinn) 
bedingte Koordinationsstörung verstanden. Da das 
klinische Erscheinungsbild davon abhängig ist, 
welche Struktur involviert ist, bietet sich die ent- 
sprechende topische Festlegung als erster diag- 
nostischer Schritt an: 

e Stand- und Rumpfataxie (oft mit 2-3 Hz Vor- 
wärts- und Rückwärtswippen): Kleinhirnunter- 
wurm, Lobus anterior, 

e Gangataxie: Kleinhirnoberwurm, Lobus anterior, 

 Intentionstremor, Dysmetrie: Kleinhirnhemi- 
sphären, 

e Stand- und Gangataxie mit visueller Kompensa- 
tion: Afferenzen, peripher u. Hinterstränge. 


Die Begleitsymptomatik lässt die topische Frage 
oft noch konkreter werden (Beispiel: Blickfolgestö- 
rung bei mittelliniennaher zerebellärer Läsion; 
Kombination mit Hohlfüßen als Hinweis auf eine 
auch peripher-neurogene Störung). 
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Tab. 11.4 Allgemeine Differenzialdiagnose der Paresen. 


Diagnostische Hinweise 


Muster 


Verteilung 


weitere Symptome 


Labor 


Neurophysiologie 


Familienanamnese/ 
-untersuchung 


Zentral-motorische Parese 


teilweise besonders bei Stress 
Steifheit, z.B. Streckung der 
Füße und Beine; (Mit-)Bewe- 
gungen enbloc. Beugung-Pro- 
nation und Faustung der 
oberen Extremität 


Tonuserhöhung, funktionelle 
Ausfälle meist besonders distal 
registrierbar (Supinations-Pro- 
nationsbewegung, Dorsalex- 
tension im Sprunggelenk) 


u.U. psychoorganische Beein- 
trächtigung, Anfälle, Hirnner- 
venläsionen. 

Eigenreflexe: ? 

Tonus: T (Spastik) 

weitere Pyramidenbahn- 
zeichen (Babinski) 


MEP: | 


Fragen nach motorisch-koor- 
dinativen und kognitiven 
Problemen, okulär-visuellen, 
kardialen, endokrinen und os- 
sären Symptomen; Eltern, Ver- 
wandte klinisch untersuchen 
(ähnliche Muster, Hinweise für 
Myopathie, Myotonie, z.B. un- 
erkannte myotone Dystrophie 
der Mutter); peripher-neuro- 
gene Läsionshinweise (wie 
Hohlfüße); ggf. auch bei Fami- 
lienmitgliedern CK-Bestim- 
mung, EMG/NLG, u.U. 
bildgebende Verfahren, Stoff- 
wechseluntersuchungen 


EMG: Elektromyografie, n: normal; CK: Kreatinkinase; MEP 


Nervenleitgeschwindigkeit. 


Diagnostischer Zugang im Hinblick 


auf Pathogenesen 


Art der Manifestation und Verlauf sowie Begleit- 
symptomatik legen bestimmte Pathogenesen na- 


he. Beispiele: 


Peripher-neurogene Parese 


Die Schwäche fällt als 
Schlaffheit auf, Hand oder 
Fuß werden hängen gelas- 
sen; kein Einbau dieser Aus- 
fälle in ein die ganze 
Extremität oder die ganze 
Seite beeinträchtigendes 
Motorikstörungsbild 


eher peripher, wie bei Poly- 
neuropathie. Ausfälle u. U. 
passend zu Wurzel, Plexus, 
peripherem Nerv 


Eigenreflexe: | 

Tonus: | 

eher Atrophien 

u.U. (passende) sensible 
Ausfälle 


NLG reduziert (demyelini- 
sierende Komponente) bzw. 
Amplitudenminderung 
(axonale Komponente) 


11.2 Ataxie 


Muskuläre Parese 


eher proximal, Schulter- 
Beckengürtel-Bereich; 
aber: myotone Dystrophie 
mit distal betonten Ausfäl- 
len 


Reflexe: n - IL 


CK-Spiegel: T (u.U.) 
EMG mit myopathischem 
Muster. Myasthenie und 
Myotonie mit spezifischen 
Mustern 


: motorisch (von zentral) evozierte Potenziale; NLG: 


° akute Manifestation der Ataxie mit halbseitigen 
Sensibilitätsstörungen und Horner-Syndrom bei 


ischämischem Infarkt, 


e subakut-intermediäre Manifestation mit Erbre- 
chen, Vigilanzminderung, Hirnnervensympto- 
men bei Tumor der hinteren Schädelgrube, 
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° langsame Verlaufsmanifestation mit Hohlfuß, 
fehlenden Achillessehnenreflexen als Hinweis 
aufeine neurodegenerative Erkrankung (z.B. 
Friedreich Ataxie). 


Konkrete Diagnostik mit Zusatz- 
untersuchungen 


Nun kann die weitere Diagnostik entsprechend fo- 

kussiert werden. Es stehen im Vordergrund: 

e Bildgebung, MRT, 

e Labor: Infektparameter, neurometabolisch-toxi- 
sche Analysen, 

+ Neurophysiologie (u.a. SEP, NLG). 


11.2.3 Klinische Untersuchungs- 
befunde und weitere Definitionen 


Entscheidend für die Diagnose ist meist die Beob- 
achtung des Kindes sowohl in Situationen, in de- 
nen die Feinmotorik eingesetzt werden muss 
(Greifen, Malen, Bauen, Rollenspiele) als auch bei 
verschiedenen Sitz-, Stand- und Gehanforderun- 
gen. Finger-Finger-, Finger-Nase-, Knie-Hacken- 
Versuch, Romberg-Phänomen etc. ergänzen das 
Untersuchungsprogramm bei älteren Kindern. Fol- 
gende Schlüsse lassen sich aus dem neurologi- 
schen Befund ziehen: 

e Ataxie: ipsilateral bei zerebellären Läsionen, bei 
mittelliniennahen Kleinhirnstörungen eher 
Rumpf- und Gangataxie; bei Hemisphärenläsio- 
nen Koordinationsbeeinträchtigung der Arme 
und Hände, auch: 

(Intentions-)tremor: Tremor langsamer Fre- 
quenz, der kurz vor Erreichen des Ziels auftritt 
bzw. dann stärker wird (s. Kap. 11.3); z.T. auch 
Haltetremor. 

Muskeltonus: Hypotonie vor allem nach akuten 
zerebellären Läsionen (wenn - wie bei verschie- 
denen neurometabolisch/degenerativen Leiden 
- das Pyramidenbahnsystem mitbetroffen ist, 
kann auch eine Spastik beobachtet werden). 
Dysdiadochokinese: Die Fähigkeit, alternierende 
Bewegungen rasch hintereinander durchzufüh- 
ren, ist speziell bei Kleinhirnstörungen einge- 
schränkt (z.B. Supinations-Pronations-Bewe- 
gung bei entsprechender ipsilateraler Hemisphä- 
renläsion). 

Dysmetrie: fehlendes Maß für die richtige Met- 
rik der geplanten Bewegung; z.B. Hypermetrie: 
es wird zu weit gegriffen. 


° Sprache: abgehacktes, explosives Sprechen bei 
zerebellären Läsionen. 
° Okulomotorik: 

o Blickdysmetrie, es wird sozusagen über das 
Ziel hinausgeblickt, dann Korrektursakkaden 
(Kleinhirnwurmläsionen), 

o Sakkadierungen der Folgebewegungen, gestör- 
te Suppression des vestibulo-okulären Reflexes 
durch Fixation, Blickrichtungsnystagmus bei 
Blick nach ipsilateral, z.T. periodisch die 
Schlagrichtung ändernder horizontaler Spon- 
tannystagmus (Vestibulozerebellum). 

° Hohlfüße, trophische Störungen, fehlende 

Beineigenreflexe, Atrophien: Hinweise aufeine 

peripher-neurogene Symptomatik. 


11.2.4 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Welches System ist betroffen? 


Liegt wirklich eine Ataxie vor oder eine andere das 
Bewegungsmuster beeinträchtigende Störung? 


Zerebelläre Läsion 


Liegt wirklich eine zerebelläre Läsion vor, dann 
gilt: Eingeschränkte Kompensationsmöglichkeit 
durch visuellen Input, d.h. die Ataxie wird bei ge- 
öffneten Augen wie auch bei Augenschluss beob- 
achtet. Weitere zerebelläre Symptome wie Intenti- 
onstremor und Nystagmus sind häufig vorhanden, 
u.U. auch Hirnstamm-, Hirnnervenausfälle und 
Hirndruckzeichen. 


Störung der Afferenzen 


Störung vor allem der Hinterstrangqualitäten wie 
Lage- und Bewegungssinn: 

+ Spinal, 

+ peripher-neurogen. 


Durch eigene Beobachtung der Fußstellung und 
-führung und der gesamten Haltung im Raum 
kann der Patient die Unsicherheit hier (im Gegen- 
satz zur Kleinhirnsymptomatik) zum Teil kompen- 
sieren. Die epikritischen Empfindungen können 
klinisch meist überprüft werden (also Testung des 
Vibrationsempfindens mit einer Stimmgabel, Un- 
tersuchung des Lage-/[Bewegungssinns z.B. bei 
passiven Bewegungen im Zehengrundgelenk). Teil- 
weise liegen weitere spinale (radikuläre Schmer- 
zen, sensibles Niveau, Störung auch der pyrami- 
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dalen Versorgung der unteren Extremität, vegeta- 
tive Ausfälle) oder peripher-neurogene Symptome 
(Reflexverhalten, trophische Störungen, Hohlfüße) 
vor. Elektroneurografie und sensibel evozierte Po- 
tenziale sowie spinale Bildgebung sind bei der 
Diagnostik hilfreich. 


Abzugrenzen sind 


+ Vestibuläre Störung: keine eigentliche Ataxie, 
eher eine Gleichgewichtsstörung mit Schwindel, 
gerichtetem Nystagmus. Sie kann bei kleinen 
Kindern, die nicht das Gefühl „Schwindel“ ange- 
ben können, schwierig zu differenzieren sein. 
Vor allem die Abgrenzung von den sich paroxys- 
mal-episodisch manifestierenden Ataxieformen 
ist problematisch (s. Kap. 9.2). Im Einzelfall kalo- 
rische, elektronystagmografische und ggf. to- 
pisch orientierte Diagnostik. 

Motorische Schwäche: Imitation durch motori- 
sche Schwäche wird bei Neuropathien (z.B. Guil- 
lain-Barre-Syndrom) und Myopathien (z.B. 
Dermatomyositis) beobachtet. Die Überprüfung 
der Kraft in gehaltenem Zustand (Ausschaltung 
des Koordinationsfaktors) sowie im Sitzen und 
Liegen zeigt die Parese; Beachtung des Reflex- 
verhaltens, Bestimmung der CK sowie Neuro- 
und Myografie stehen im Zentrum der Diagnos- 
tik. Außerdem ist die Imitation einer Ataxie 
durch erhebliche muskuläre Hypotonie möglich. 
(Pseudo-)ataxie bei Epilepsie: besonders bei Pe- 
tit-mal-Anfällen bzw. entsprechendem Status zu 
beobachten. Hinweise: Anfallsvorgeschichte, Be- 
wusstseinsstörung, Triggerung durch typische 
anfallsprovozierende Situationen/Faktoren; EEG- 
Befunde. 

Okuläre Störungen wie die okulomotorische 
Apraxie Cogan (s. Kap. 10.1.6) können ebenfalls 
ein unsicheres Bewegungsbild verursachen. 
Hyperkinesen: Verwechselt werden kann eine 
Ataxie schließlich mit Hyperkinesen, also unwill- 
kürlichen Bewegungen wie Myoklonien oder 
choreatischen Zuckungen, die eine Beeinträchti- 
gung der Feinmotorik oder auch des Stehens und 
Gehens bewirken können. 

Dissoziative Störung: Gangstörung bei konver- 
sionsneurotischer Symptomatik (ältere Kinder, 
Jugendliche, häufiger Mädchen). Diagnostisch 
wichtig: Rahmenbedingungen des erstmaligen 
Auftretens, Imitation möglich? Ausdrucks- 
charakter der Symptomatik. Beobachtung und 
neurologische Untersuchung s. 0. 


11.2 Ataxie 


+ Weitere Imitationen: gelegentlich Imitation 
einer Ataxie durch ossäre Komplikationen (z.B. 
Hüftgelenksaffektionen). 


Verlauf bzw. Manifestationsart 


Die Verlaufs- und Manifestationsparameter (akut, 
stationär und progredient sowie periodisch) geben 
bei einer Ataxie einen wichtigen Hinweis auf das 
infrage kommende Ursachenspektrum, das in 
>» Tab. 11.5 zusammengestellt ist. 

Natürlich wird es immer wieder Überschnei- 
dungen geben: episodische Formen, die sich als 
akute Störungen mit nur inkompletter Remission 
und insofern progredientem Verlauf manifestieren. 
Oder eigentlich subakut-chronisch progrediente 
Verlaufsformen, die - durch Triggerfaktoren ange- 
stoßen - ein akutes Krankheitsbild bieten. 

Unter den akuten kindlichen Ataxien stehen die 
Intoxikationen und die (para-/post)infektiösen Ur- 
sachen ganz im Vordergrund. Daher ist zu fragen: 
Welche Medikamente sind zu Hause vorhanden? 
Außerdem sind Blut und Urin zu asservieren; eine 
Infektanamnese ist wichtig. Eine direkte virale 
oder bakterielle Zerebellitis oder Hirnstammenze- 
phalitis ist seltener als eine post-/parainfektiöse 
Erkrankung der meist kleinen Kinder (sog. „akute 
zerebelläre Ataxie“), wie sie am häufigsten im Zu- 
sammenhang mit einer Varizellen-Infektion gese- 
hen wird. 

Eine intermittierend-episodisch auftretende 
Ataxie lässt zum einen an eine sich krisenhaft de- 
maskierende systemisch-metabolische Erkrankung 
denken (z.B. Hartnup- oder Ahornsirup-Krankheit 
oder Störung im Harnstoffzyklus oder Pyruvat- 
metabolismus), zum anderen sind Entitäten zu 
beachten, die - über vaskuläre oder neurale Me- 
chanismen vermittelt - derartige rezidivierende 
Symptome verursachen können (Migräne, familiä- 
re periodische Ataxie). Unter Umständen ist eine 
adäquate Diagnosestellung nur während der Krise 
möglich! 

Die meisten der in » Tab. 11.5 erwähnten Er- 
krankungen werden näher beschrieben (s. Kap. 
11.2.5). Die differenzialdiagnostische Annäherung 
ist in » Abb. 11.3 zusammengefasst. 
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Störungen der Motorik 


Tab. 11.5 Ataxie: Verlauf und Manifestation. 


‚Akut Progredient Stationär Periodisch 
1. Intoxikation: 1. neurometabolisch- degene- 1. Residualsyn- 1. genetisch-idiopathisch 
e Medikamente wie Anti- rativ, u.a.: drom: « familiär-periodische 


epileptika, andere 


Ataxia teleangiectatica, 


e nach Trauma, 


Ataxie 


Psychopharmaka, « Abetalipoproteinämie Insult, * paroxysmale Ataxie 
e Antihistaminika, (und Vitamin-E-Mangel),  (Blei-)Intoxika- mit Myokymien, 
« Alkohol, e Hexosaminidasedefekt, an- tion, « Migräne 
° Blei. dere Iysosomale Speicher- e ataktische Ze- 2. genetisch-symptoma- 
2. Infektionen: krankheiten, rebralparese. tisch 


« meist post/para- infek- 
tiös, 

« selten direkte Zerebellitis, 

e Hirnstammenzephalitis, 

* Guillain-Barr&e- Syndrom 
mit Fisher-Variante. 


Morbus Refsum, 2, 
Cockayne-Syndrom, 
CDG-Syndrom, 

Morbus Friedreich und früh 
manifeste Ataxien, u.a. mit 

o erhaltenen Eigenrefle- 


Syndrome (Über- 

schneidung mit 

progredienten 

Störungen): 

* Joubert-Syn- 
drom, 


« Hartnup-Krankheit 
Ahornsirup-Krankheit, 
Hyperammonämie, 
Störungen im Harn- 
stoffzyklus, 
Pyruvatdekarboxy- 


3. Weiteres: xen, ® Rett-Syndrom, lase-Defekt, Morbus 
+ Trauma, o Optikusatrophie, « Angelman-Syn- Leigh, Laktatazidosen, 
« metabolische Ent- o Katarakt drom, Karnitinazetyltrans- 
gleisung, 2. Raumforderungen ° Dysraphien ferase-Defekt. 
e vaskuläre Ereignisse, 3. Entzündungen, immunologi- 3. Differenzialdiagnose, 


« (Pseudoataxie bei Epilep- 
sie; akute Neuropathie, 
Parese) 


sche Prozesse, myoklonische 
Enzephalopathie, Syndrome 


seltene Ursachen: 

« paroxysmale Choreo- 
athetose, 

(benigne paraoxys- 
male) Vertigo, 
Pseudoataxie bei 
Epilepsie, 
rezidivierende In- 
toxikation, 

Multiple Sklerose 


_ Ataxie 
3 progredient stationär episodisch 
Anamnese (Familien-)Anamnese Anamnese 
Manifestationsalter 
weitere Symptome 
| Y | Y 
Blut/Liquor Blut/Urin CT/MRT MRT/Stoffwechsel- Stoffwechsel- 
analysen analysen 
Y Y ! Y Y Y 


neurometabolisch- 
degenerative Störungen, 
Raumforderungen, 
Hydrozephalus 


Intoxikation Trauma 


Medikamente 


Infektion (Residual-) 


Syndrome 


Migräne, 

familiär-perio- 
dische Ataxie, 
metabolische 
Entgleisungen 


Abb. 11.3 Differenzialdiagnose der Ataxie. 
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Manifestationsalter und Begleit- 
symptomatik 

Während die meisten akut auftretenden Ataxien 
keine besondere Altersabhängigkeit erkennen 
lassen (s. Intoxikationen), sind vor allem neurome- 
tabolisch-degenerative Erkrankungen mit (sub- 
akut-chronisch-)progredientem Verlauf oft durch 
ein typisches Manifestationsalter (» Tab. 11.6) cha- 
rakterisiert, mit teilweise allerdings recht großer 


Tab. 11.6 Progrediente Ataxie - Manifestationsalter. 
Begleitsymptomatik 

1.-3. Lebensjahr 

Neurologische Symptome 

Choreoathetose 

Hypotonie, Anfälle, z. T. Hörminderung 

Hypotonie, Dyskinesien, oft Makrozephalie 


(extra-)pyramidal-motorische Symptome, Ophthalmople- 
gie 

peripher-neurogene Symptome, (Spastik) 

vertikale Blickparese 

Strabismus convergens, muskuläre Hypotonie 

Anfälle, visuelle Störungen 

Katarakt 

Optikusatrophie, Spastik 


Makrozephalie, Probleme beim Gehenlernen 


Psychopathologische Auffälligkeiten, chaotische Augen- 
bewegungen, Opsoklonus 


Hirndruck 
Psychomotorische Retardierung bzw. Abbau 


Weitere Symptome 
Infekthäufung (später Teleangiektasien) 


hepatische Funktionsstörung, Hepatomegalie 


Gedeihstörung; Perikarderguss, Leberstörung 


episodische Hyperpnoe 


11.2 Ataxie 


Bandbreite. Dies gilt mit Einschränkungen auch für 
die hier infrage kommenden Tumoren und einige 
Infektionen. Im Folgenden wird es also um Erkran- 
kungen mit progredienter Ataxie gehen, wobei 
auch hier die Grenzziehung etwas willkürlich ist 
und Überschneidungen nicht zu vermeiden sind: 
So muss beispielsweise eine eigentlich stationäre 
Enzephalopathie mit Ataxie irgendwann erst ma- 
nifest werden. In dieser Zeit kann sie als progre- 
diente Störung imponieren. 


Erkrankung 


Ataxia teleangiectatica 
Biotinidase-Mangel (s. a. älteres Manifestationsalter) 


Glutarazidurie Typ | (und weitere Störungen im Bereich der 
organischen Säuren) 


Mitochondriopathie, Morbus Leigh 


metachromatische Leukodystrophie 
Niemann-Pick Typ C 
CDG-Syndrom (s. Kap. 11.2.5) 


infantile Zeroidlipofuszinose 


Marinesco-Sjögren-Syndrom 

Behr-Krankheit 

frühkindliche (spongiöse) Leukodystrophie mit diskrepant 
mildem klinischen Verlauf (sog. Infantile-onset Leukoence- 
phalopathy with swelling and discrepantly mild clinical 
Course) 


myoklonische Enzephalopathie 


Tumor, z.B. Ependymom 


Niemann-Pick Typ € 

infantile Sialinsäure-Speicherkrankheit 

CDG-Syndrom 

Zeroidlipofuszinose 

Behr-Krankheit 

Marinesco-Sjögren-Syndrom 

Syndrome wie Joubert, Rett, Angelman (als „Syndrome“ 
i. e.S. hier unter den progredienten Formen nicht weiter 
ausgeführt) 


Ataxia teleangiectatica 


Niemann-Pick Typ C 
Sialinsäure-Speicherkrankheit 


CDG-Syndrom 
Joubert-Syndrom 
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Störungen der Motorik 


Tab. 11.6 Fortsetzung 
Begleitsymptomatik 
3.-7. Lebensjahr 
Neurologische Symptome 


Polyneuropathie, Retinitis pimentosa (Nachtblindheit), 
progrediente Hörminderung 


Innenohrschwerhörigkeit, Retinitis Pigmentosa 
Intentionstremor (eine spinozerebelläre Degeneration 
imitierend) 

Spastik, Anfälle (Neuropathie) 

Spastik, supranukleäre Ophthalmoplegie 

Nystagmus 


Tremor, Dysarthrie, Optikusatrophie, pyramidale Sympto- 
me 


Pyramidenbahnsymptome, myoklonische Anfälle, Visus- 
verlust 


später deutlichere choreatische Bewegungen, abnorme 
Kopfbewegungen 


Anfälle, Hypotonie 
Polyneuropathie, Retinitis pigmentosa 
Polyneuropathie, Dysarthrie 


fehlende (abgeschwächte) Eigenreflexe, Dysarthrie, Stö- 
rung der Hinterstrangsensibilität 


weitere zerebelläre Symptome, Anfälle, Optikusatrophie 
Hirndruck, zerebelläre Mittelliniensymptome 
Dystonie 


Psychomotorische Retardierung 


Weitere Symptome 

Minderwuchs, gealtert wirkendes Gesicht 
Hepatomegalie 

Steatorrhö, Gedeihstörung (Säuglingsalter) 
Malabsorptionssymptome 

periorale Dermatitis, Alopezie, Ekzeme 

ab 6. Lebensjahr 

Neurologische Symptome 


fehlende (abgeschwächte) Eigenreflexe, Dysarthrie, Stö- 
rung der Hinterstrangsensibilität 


früh manifeste Ataxie mit 
+ erhaltenen Eigenreflexen 


* Myoklonien 


Polyneuropathie, Retinitis pigmentosa 


unterschiedliche Symptome wie Spastik, Dysarthrie 


Erkrankung 


Morbus Refsum 


Cockayne-Syndrom 


juvenile GM2-Gangliosidose 


metachromatische Leukodystrophie 
Niemann-Pick Typ C 
Salla-Krankheit 


Leukoenzephalopathie im Sinne der kindlichen Ataxie mit 
diffuser zerebraler Hypomyelinisation 


neuronale Zeroidlipofuszinose (spätinfantile, juvenile Form) 
Ataxie-okulomotorisches Apraxie-Syndrom 


Biotinidase-Defekt 
Abetalipoproteinämie 
Vitamin-E-Mangel 


Friedreich-Ataxie 


„olivo-ponto-zerebelläre Atrophie“ 
Hirntumor 


Ataxie mit episodischer Dystonie u.a. 


Zeroidlipofuszinosen 
Cockayne-Syndrom 

Iysosomale Speicherkrankheiten 
Salla-Krankheit 
Anlagestörungen, Syndrome 


Cockayne-Syndrom 

Niemann-Pick Typ C; GM2-Gangliosidose 
Abetalipoproteinämie 

Vitamin-E-Mangel 

Biotinidase-Defekt 


Friedreich-Ataxie 
Harding-Ataxie 


Ramsay-Hunt-Syndrom 


Morbus Refsum 
Abetalipoproteinämie 


Iysosomale Speicherkrankheiten 
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11.2 Ataxie 


Tab. 11.6 Fortsetzung 
Begleitsymptomatik Erkrankung 


psychoorganische Veränderungen, Seh- und Hörstörung, Adrenoleukodystrophie 
Nebennierenrindeninsuffizienzsymptome 


weitere zerebelläre Symptome, z.T. Anfälle, Optikusatro-- olivo-ponto-zerebelläre Atrophie (SCA: spinozerebelläre 
phie Atrophie) 
Degeneration aller motorischer Systeme Machado-Joseph-Krankheit (SCA III) 


Visusstörung (Retrobulbärneuritis), unterschiedliche zent- Multiple Sklerose 
rale Bewegungs- oder Sensibilitätsstörungen 


Hirndruck, zerebelläre Mittelliniensymptomatik Tumor (Medulloblastome, Astrozytome) 
Psychomotorische Retardierung 

Iysosomale Speicherkrankheiten u.a. 
Weitere Symptome 
Hohlfüße, Skoliose, Kardiomyopathie Friedreich-Ataxie 


ichthyosisähnliche Hautprobleme, kardiale Rhythmusstö- Morbus Refsum 

rungen 

Kaum in eine bestimmte Altersgruppe einzuordnen 

e dysraphische Störungen, u.a. die verschiedenen Formen der Chiari-Malformation; weitere Anlagestörungen mit 
variabler Manifestation, 

* Hydrozephalus, 

« Tumoren, auch spinaler Lokalisation 


Im Zweifelsfall wird eine Erkrankung eher unter e Differenzialdiagnosen: 


dem früheren Manifestationsalter aufgeführt, da o Intoxikation, 

immer wieder - mit neuen diagnostischen Mög- o Raumforderung, 

lichkeiten - frühere Verläufe beschrieben werden. o Enzephalitis. 

11.2.5 Ursachen Myoklonische Enzephalopathie 


(Post-|Para-)infektiös-immunolo- e Manifestationsalter: meist 1.-5. Lebensjahr. 
+ Symptome: 


gische (paraneoplastische) o irreguläre, unrhythmische Augenbewegungen 
Erkranku ngen (Opsoklonus), sogar im Schlaf, 

o Ataxie und irreguläre Myoklonien, 

o teilweise psychoorganische Beeinträchtigung. 
e Manifestationsalter: Häufigkeitsgipfel zwischen e Ätiopathogenese; Besonderheit: Da das Symp- 


Akute zerebelläre Ataxie 


dem 1. und 5. Lebensjahr. tom bei einem Neuroblastom auftreten kann, ist 
+ Symptome: entsprechende Diagnostik zu fordern; sonst z.B. 
o akut auftretende Stand- und Gangunsicherheit bei parainfektiöser Kleinhirn-Hirnstammenze- 
bzw. -unfähigkeit, manchmal mäßig aus- phalitis. 
geprägter Nystagmus, keine psychoorganische ° Therapie: Steroide, ACTH (Effekt bei etwa 80%, 
Beeinträchtigung, Rezidivgefahr). 
o Remission meist erkennbar nach d oder weni- 
gen Wochen. Multiple Sklerose 
+ Erreger: u.a. Varizellen (der entsprechende Zu- 
sammenhang ist am besten dokumentiert), (s. » Tab. 11.5) 


Epstein-Barr-Virus, Mumps, Masern, Polio, Cox- 
sackie und ECHO-Viren, Mykoplasmen, u.U. 
FSME, Borrelien, Rickettsien. 
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ADEM (akute disseminierte Enzephalo- 
myelitis) 


Genetisch-idiopathische Ataxien 


(Rezessiv bzw. dominant vererbte erweiterte Sys- 
temaffektionen s. u.) 


Episodische Ataxie Typ 1 
(mit Myokymien) 


e Manifestationsalter: etwa ab 5.-7. Lebensjahr. 
+ Symptome: 

o zZ. T. kinesigen getriggerte Attacken mit Koor- 
dinationsstörung, Stand- und Gangunsicher- 
heit, Sehstörung, Zittern, 

o Myokymien (Muskelwogen) im Bereich der 
Hände, auch im Intervall. 

e Dauer: kurz, s bis min. 
e EMG: kontinuierliche motorische Entladungen. 
+ Differenzialdiagnose: 

o Acetazolamid-responsive familiär-episodische 
Ataxie, 

o paroxysmale Choreoathetose (s. Kap. 11.3). 

+ Pathogenese und Genetik: 

o Störung eines spannungsabhängigen Kalium- 
kanals, 

o Punktmutation auf Chromosom 12p13, 

o autosomal-dominant. 

+ Therapie: 

o Acetazolamid, 

o ggf. Antiepileptika (Carbamazepin, Phenytoin, 
wahrscheinlich auch neuere Antiepileptika). 


Episodische Ataxie Typ 2 
(oft mit Nystagmus) 


e Manifestationsalter: frühe Kindheit, z. T. Er- 
wachsenenalter. 
+ Symptome: 

o Ataxie-Attacken in wöchentlichen bis jähr- 
lichen Abständen, min bis d dauernd; meist 
Unfähigkeit zu stehen, Schwindel, Übelkeit, 
Nystagmus; nicht immer vollständige Symp- 
tomfreiheit im Intervall, 

o Auslösung z.T. durch Stress, körperliche Belas- 
tung, Alkohol oder Kaffee - jedoch nicht i. e. 
S. bewegungsgetriggert. 

e Dauer: min bis d. 
+ Bildgebende Diagnostik: manchmal zerebelläre 

Wurmatrophie. 


+ Differenzialdiagnose: Migräne, benigne Vertigo 

(s. Kap. 9.2). 

+ Therapie: Acetazolamid. 
« Ätiopathogenese; Genetik: 

o Mutation auf Chromosom 19p13 (Nähe zur fa- 
miliären hemiplegischen Migräne und zur ze- 
rebral-autosomal-dominanten Arteriopathie 
mit subkortikalen Infarkten und Leukoenze- 
phalopathie = CADASIL), 

o Störung eines spannungsabhängigen Kalzium- 
kanals, 

o autosomal-dominant. 


Episodische Ataxie Typ 3 


° Symptome: 
o Ataxie-Attacken, 
o Schwindel, Tinnitus, Kopfschmerzen. 
+ Dauer: min bis wenige h. 
+ Differenzialdiagnose: auch paroxysmale Ver- 
tigo; Migräne. 
° Genetik: 
o Störung auf 1942, 
o autosomal-dominant. 
+ Therapie: Acetazolamid. 


Ataxie mit episodischer Dystonie 


e Manifestationsalter: 1. Lebensjahrzehnt. 

+ Symptome: progrediente Ataxie, Dystonie-Epi- 
soden (z.T. unilateral). 

+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang; 
(ansonsten Nähe zur paroxysmalen Choreo- 
athetose). 


Metabolische und degenerative 
Störungen 


Hartnup-Krankheit 


+ Symptome: 

o z.T. primäre Entwicklungsretardierung, 

o episodische Ataxie (nicht ganz akuter Beginn, 
Dauer d bis Wochen), z. T. mit Nystagmus, 
Somnolenz, Verwirrtheit, Koma, 

o Fotosensibilität der Haut, 

o Triggerung z.T. durch Stress, Infektionen. 

+ Diagnose: Aminoazidurie. 
+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang. 
+ Therapie: Niacin-Substitution (50-300 mg/d). 
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11.2 Ataxie 


Ahornsirup-Krankheit Carnitin-Acetyltransferase-Defekt 
(MSUD = Maple Sirup Urine Disease.) Einzelfallbeschreibungen: 
+ Symptome: + Episoden mit Verwirrtheit, Bewusstseinsstörung, 
o klassische Form mit Neugeborenenanfällen Ataxie ab dem 2. Lebensjahr; muskuläre Hypoto- 
bzw. akute Enzephalopathie, nie, Ophthalmoplegie, 


° intermittierende Form mit episodischer Ataxie, e weitgehende Remission innerhalb von 3 d. 
Irritabilität, Somnolenz bis Koma meist ab dem 
2. Jahr, ausgelöst u.a. durch Infektionen, Ein- Ataxia telean giectati ca 
nahme größerer Proteinmengen; Dauer der At- (Louis-Ba r-Syn drom) 
tacken variabel. 


+ Diagnostik: verzweigtkettige Aminosäuren im + Manifestationsalter: Ende des 1. Lebensjahres 
Urin während der Attacke; Enzymdefektnach- oder im 2./3. Lebensjahr: Rumpfataxie; selten 
weis. auch atypisch später Beginn mit langsamer Pro- 

+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang. gredienz. 

+ Therapie: eiweißarme Diät; z.T. auf Thiamin an- + Symptome: 
sprechender Enzymdefekt (100 mg-1 g/d); ggf. o neben der Ataxie Choreoathetose, okulomoto- 
Behandlung der Ketoazidose; Dialyse. rische Apraxie; Dysarthrie, 

o dann Teleangiektasien 1-5 Jahre später (an 

H arnstoffzyklusdefekte Konjunktiven, Ohrmuscheln, Gesicht), 

o auch mentale/psychische Auffälligkeiten, 

(Z.B. Ornithin-Transcarbamylase-Defekt = OTC.) o Infekthäufung (Immundefekt); erhöhte Inzi- 

* Symptome: neben Ataxie (ggf. episodisch durch denz von Malignomen, u.a. Lymphomen und 
eiweißreiche Mahlzeit getriggert) Erbrechen, Iymphatischer Leukämie, 
mentale Störung, u. U. akute Bewusstseinsstö- e MRT: Kleinhirn-(Vermis-)Hypotrophie. 
rung. + Diagnose: IgA und IgE fehlend bzw. reduziert - 

« Diagnose: u.a. Ammoniak im Blut. auch 2. T. IgG (80%); Alpha-Fetoprotein erhöht 

° Genetik (OTC): x-chromosomale Vererbung. (95 %); erhöhte Chromosomenbrüchigkeit durch 

ionisierende Strahlen; (Mutationsnachweis bei 

Pyruvat-Decarboxylase-Dehydro- noch unklarer Konstellation); Carcinoembryo- 

gen ase-Defekt nales Antigen erhöht. 

+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang (Chro- 

(Beim Morbus Leigh auch andere biochemische mosom 11q22.23 unterschiedliche Mutationen). 


Defekte mit variabler Symptomatik.) 
+ Manifestationsalter: 


o variabel je nach Metabolismusstörung, 4H-Syndrom 
o Ataxie speziell nach zuerst mäßiger Entwick- + Manifestationsalter: 2. Lebensjahr oder auch 
lungsretardierung, etwa nach dem 3. Lebens- nach dem 10. Jahr (2. Häufigkeitsgipfel). 
jahr, + Symptome: 
o (PDH-Mangel: Jungen mit schwerer Hypotonie, o Hypomyelinisierung - Hypodontie (fehlt bei 
Anfällen, z.Z. dysmorphen Stigmata). 25%) - Hypogonadotroper Hypogonadismus 
+ Symptome: Episoden mit Ataxie, Dysarthrie, 2. T. (fehlt bei 25%) - also 4H auch als 1H, 
allgemeiner Schwäche oder Bewusstseinsstö- o progrediente Ataxie mit tageszeitlichen 
rung, Areflexie, Nystagmus, Intentionstremor, Schwankungen (morgens schlechter), 
Hyperventilation; Dauer 1 d bis Wochen. o verzögerte Dentition oder Hypodontie, 
+ Diagnostik: Laktazidose, z.T. Hyperalaninämie; o fehlende Pubertätsentwicklung. 
oraler Glukosetoleranz-Test; zerebrale Kernspin- + Genetik: 
tomografie u. U. mit Spektroskopie (Laktatnach- o Autosomal-rezessiv, 
weis); Enzymdefektnachweis. o POLR3A - POLR3B - POLRIC Mutationen. 
+ Therapie: ketogene Diät; u.U. Acetazolamid, Bio- 
tin, Thiamin. 
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Spastische Ataxie Typ Charlevoix- 
Saguenay 


+ Symptome: 
o früh einsetzende Ataxie, 
o im weiteren Verlauf Spastik im Vordergrund 
mit Progredienz, 
o später periphere Neuropathie. 
e Genetik: Mutation im SACS-Gen (13q11). 


Ataxie-okulomotorisches 
Apraxie-Syndrom 


(AOA = autosomal-rezessive Ataxie mit okulomoto- 
rischer Apraxie.) 
+ Symptome: 
o nur neurologische Symptome (wie Ataxia tele- 
angiectatica), 
o Beginn mit Gangataxie 2.-7. Lebensjahr, 
° z.T. Neuropathie. 
+ MRT: zerebelläre Atrophie. 
e Genetik: autosomal-rezessiv; Mutationen im 
Aprataxin-Gen auf 9p13.3. 


Abetalipoproteinämie 
(Bassen-Kornzweig-Syndrom) 


+ Symptome: 

o Fettmalabsorption ab Geburt, Gedeihstörung, 
Erbrechen, 

o psychomotorische Retardierung und Ataxie- 
manifestation sehr variabel: kleine Kinder, 
aber auch erst im 2. Lebensjahrzehnt (2. T. 
Friedreich-ähnlich), 

o Neuropathie: Erlöschen der Eigenreflexe, sen- 
sible Störungen, 

o Retinitis pigmentosa (Nachtblindheit). 

+ Diagnostik: Lipidelektrophorese; niedriger Cho- 
lesterinspiegel (Stuhlmengen, Steatorrhö; Akan- 
thozytose). 

+ Therapie: Vitamin E (200-300 IU/kgKG/d) und 
Vitamin A (200-400 IU/kgKG/d) + ggf. Vitamin K; 
Diät. 


Hypobetalipoproteinämie 


+ Symptome: 
o früh: muskuläre Hypotonie, Erlöschen der Re- 
flexe, Gedeihstörung, 
o später Leberfunktionsstörung, Ataxiemanifes- 
tation variabel (keine Malabsorption). 
+ Diagnostik: Lipidelektrophorese; s.o. 


Vitamin-E-Mangel 


(Genetisch bei Abetaliproteinämie und Tocophe- 

roltransportprotein-Störung; sonst sekundär.) 

+ Symptome: bei Malabsorptionssyndromen nach 
Jahren Ataxie, Dysarthrie, (axonale) Polyneuro- 
pathie. 


Juvenile GM2-Gangliosidose 


+ Manifestationsalter: Ataxiemanifestation varia- 
bel, meist nach dem 3. Lebensjahr, auch sehr viel 
später. 

+ Symptome: Formen mit Friedreich-ähnlichem 
Verlauf beschrieben; Intentionstremor, 2. T. auch 
Spastik, Dysarthrie, Optikusatrophie, Dystonie, 
Demenz; Hohlfüße, Skoliose, Viszeromegalie; 
auch einmal ähnlich ALS (amyotrophe Lateral- 
sklerose). 

+ Diagnostik: Enzymbestimmung (Hexosaminida- 
se A und B und Aktivatorprotein). 

° Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang. 


Niemann-Pick Typ C 


(Typ A: rasch progrediente, schwere neurologische 

Symptomatik und Hepatosplenomegalie; Typ B: 

viszerale Form.) 

+ Manifestationsalter: variabel, im 1. Lebensjahr- 
zehnt. 

+ Symptome: 

o bei klassischer Form: ganz früh Hepatospleno- 
megalie - vor neurologischer Symptomatik, 

o Entwicklungsstörung, ev. Anfälle, Spastik, 

o weitere Formen: Ataxie, Spastik, weitere Be- 
wegungsstörung, Verhaltensstörungen, 

o vertikale supranukleäre Ophthalmoplegie als 
Schlüssel zur Diagnose; verlangsamte ver- 
tikale Sakkaden - besonders nach unten - 
deswegen Probleme beim Treppabwärts-Ge- 
hen, 

o Demenz, Anfälle; variable unterschiedlich 
frühe Manifestation (1.-3. Jahr), 

o eventuell Kataplexie - plötzlicher Tonusverlust 
z.B. beim Lachen. 

° MRT: 

o früher Verlauf: T2w leichte Marklager-Hyper- 
intensität, 

o später ggf. auch (zerebelläre) Atrophie. 

+ Diagnostik: 

o u.a. Knochenmarksuntersuchung (Nachweis 
der Cholesterinester-Transportstörung) - Spei- 
cherzellen im Knochenmark, Schaumzellen, 
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o entspricht: Störung des intrazellulären Choles- 
terintransports - Anhäufung von Cholesterin, 

o Diagnostik läuft heutzutage primär über die 
Genetik (gezielt oder über ein Panel auf Iyso- 
somale Erkrankungen). 

* Genetik: 

o autosomal-rezessiver Erbgang, 

o große klinische Heterogenität, 

o Gen-Defekt im NPC 1-Gen (95%) oder NPC 2- 
Gen (5%). 

+ Therapie: Substratreduktionsbehandlung mit 
Miglustat - ohne Reversibiltät der eingetretenen 
degenerativen Prozesse; Stellenwert der Kno- 
chenmarkstransplantation noch ungeklärt. 


Metachromatische Leukodystrophie 


+ Manifestationsalter: 4.-10. Lebensjahr (juvenile 
Form); (spätinfantile Form im 2. Lebensjahr; 
spastische und peripher-neurogene Symptome 
und rasche Progredienz). 

+ Symptome: psychische Auffälligkeiten, später 
allgemeiner Abbau; Spastik, Ataxie, Anfälle. 

+ Diagnostik: Enzymdefektnachweis (Arylsulfata- 
se A); Akkumulation von Sulfatiden im 24-h- 
Urin; Molekulargenetik (MRT; Liquoreiweiß er- 
höht). 

* MRT: Demyelinisierungsnachweis, Aussparung 
der U-Fasern. 

+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang. 

+ Therapie: Stellenwert von Knochenmarkstrans- 
plantion und Enzymersatztherapie noch unge- 
klärt. 


Sialinsäure-Speicherkrankheit 
(Salla-Krankheit) 


Der Transporter ist gestört, der für die Ausschleu- 
sung von Neuraminsäure (=Sialinsäure) aus Lyso- 
somen verantwortlich ist. 

+ Infantile Form: Ataxie, früh gestörte Entwick- 
lung, Hepatosplenomegalie, grobe Gesichtszüge; 
meist früher Tod. 

+ Salla-Krankheit (spätere Form): etwas später 
Symptome, aber auch schon im Kleinkindesalter: 
Hypotonie, horizontaler Nystagmus, später Spas- 
tik. 


11.2 Ataxie 


Frühkindliche (spongiöse) Leuko- 
dystrophie mit diskrepant mildem 
klinischen Verlauf 


(Sog. Infantile-onset Leukoencephalopathy with 
swelling and discrepantly mild clinical Course, s. 
Kap. 8.2.) 


Leukoenzephalopathie im Sinne der 
kindlichen Ataxie mit diffuser zereb- 
raler Hypomyelinisation 


(= Myelinopathia centralis diffusa, s. Kap. 8.2.) 


CDG-Syndrome 


(Congenital Disorders of Glycosylation: viele Typen 

beschrieben; nur Typ la relativ häufig.) 

Die erblich bedingten Defekte der Glykoprotein- 
und Glykolipidbiosynthese sind Erkrankungen mit 
klinisch heterogener und variabler Symptomatik, 
die mit Multiorganbeteiligung und oft schweren 
neurologischen Störungen einhergehen können. 
Aufgrund der sich rasch vergrößernden Gruppe 
dieser Stoffwechseldefekte erfolgt zurzeit die ori- 
entierende Einteilung in 4 Gruppen: 

1. Defekte in der Protein-N-Glykosilierung, z.B. 
Typ la; (vom Typ I - von a bis k oder | - unter- 
schiedliche Störungen beschrieben), 

2. Defekte in der Protein-O-Glykosilierung (z.B. 
Walker-Warburg-Syndrom), 

3. kombinierte Protein-N- und O-Glykosilierungs- 
defekte, 

4. Defekte in der Lipid-Glykosilierung 

+ Typ la: häufigste Form (ca 80%); bisher mehr als 

500 Patienten diagnostiziert. 

+ Manifestationsalter und Symptome: 

o (1. und 2. Lebensjahr): muskuläre Hypotonie, 
Gedeihstörung, auch Perikarderguss oder Le- 
ber-Nieren-Störung (nicht selten tödlich), 
thromboembolische Komplikationen wahr- 
scheinlich durch Hypoglykosilierung von Ge- 
rinnungsfaktoren; lipodystrophe Hautverände- 
rungen, eingezogene Mamillen, Strabismus 
convergens, 

0 2.T. (2.-10. Lebensjahr): zerebelläre Ataxie, 
globale Entwicklungsstörung, peripher-neuro- 
gene Schwäche besonders der Beine, 2. T. infek- 
tionsgetriggerte schlaganfallähnliche Episoden, 
tapetoretinale Degeneration. 

+ Typ Ib: keine Dysmorphien und neurologischen 

Ausfälle; gastrointestinale (chronische Diarrhoe 
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mit Proteinverlust) und hepatische Symptome 
im Vordergrund; Gefahr lebensbedrohlicher 
Darmblutungen. (Behandlung mit oraler Manno- 
se). 


Typ Ha (N a,b,c,d,e,f,g,h.... > unterschiedliche 
Kombinationen von neurologischen, gastrointesti- 
nal/hepatischen und hämatologischen Sympto- 
men): im Vergleich zum Typ I deutlichere globale, 
früh manifeste Entwicklungsstörung; außerdem 

z.T. schwere (BNS-)Epilepsie; bildgebend eher kei- 

ne speziellen infratentoriellen Auffälligkeiten, auch 

Polyneuropathie und Retinitis pigmentosa nicht 

obligat. 

+ Diagnostik: 

o bildgebende Verfahren: Hypoplasie (Atrophie?) 
im Kleinhirn-(und Hirnstamm-)Bereich beim 
Typ la, 

o isoelektrische Fokussierung der Transferrine; 
bei Typ-I-Muster: Bestimmung der Aktivität 
der Phosphomannomutase in Fibroblasten 
oder Leukozyten; bei nur leicht verminderter 
Enzymaktivität (ggf. alternativ) Mutationsana- 
lyse. 

° Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang, präna- 
tale Diagnostik für Typ I und II möglich (Typ la: 
Defekt der Phosphomannomutase; Gendefekt 
auf Chromosom 16p; Typ lla: Golgi-localized 
N-acetylglucosaminyltransferase-II-Defekt auf 
Chromosom 14). 


Infantile neuronale Zeroidlipo- 
fuszinosen 


(s. a. Kap. 11.3.7.) 

+ Formen: mindestens 10 verschiedene Typen, un- 
terschiedliche Gendefekte, unterschiedliche 
Symptome, differentes Manifestationsalter; hier: 

° Manifestationsalter: 1.-5. Lebensjahr (infantile 
und spätinfantile Form). 

+ Symptome: Anfälle, Ataxie, Myoklonien, men- 
taler Abbau, auch visuelle Symptome (Retina- 
degeneration, Optikusatrophie). 

+ Diagnostik: Haut- und/oder Konjunktivalbiopsie 
bzw. Enzymnachweis in Lymphozyten (infantiler 
Typ: Palmitoylproteinthioesterase; spätinfantiler 
Typ: Tripeptidpeptidase); Molekulargenetik. 

e EEG: Polyspikes bei Einzelblitzen speziell bei 
spätinfantiler Form. 

+ MRT: generalisierte oder zerebellär betonte 
Hirnatrophie. 


+ Genetik: autosomal-rezessiv (CLN1 auf 1p32 
und CLN2 auf 11p15). 


Cockayne-Syndrom 


+ Manifestationsalter: 2.-3. Lebensjahr. 

+ Symptome: Minderwuchs, dann Ataxie, progre- 
diente Innenohrschwerhörigkeit, okuläre Symp- 
tome (Retinitis pigmentosa, Optikusatrophie, 
z.T. Katarakt), globale Entwicklungsstörung, Fo- 
tosensibilität der Haut, typische Fazies (pro- 
geroid). 


Morbus Refsum 


e Manifestationsalter (neben dem klassischen Typ 
auch infantiler Typ beschrieben): meist 1. oder 2. 
Lebensjahrzehnt. 

+ Symptome: 

o infantiler Typ (ab 2./3 Jahr): Rückschritte, psy- 
choorganische Veränderungen, auch Ataxie 
und Spastik, 

o Retinitis pigmentosa, Polyneuropathie (senso- 
motorisch, demyelinisierend), Ataxie, z.T. Nys- 
tagmus, Intentionstremor, kardiale Arrhyth- 
mien, ichthyosisähnliche Hautprobleme, Hör- 
minderung. 

+ Diagnostik: 

o Bestimmung der Phytansäure und der über- 
langkettigen Fettsäuren im Blut (Liquoreiweiß 
erhöht); Untersuchungen an Fibroblastenkul- 
turen; (Nervenleitgeschwindigkeit, Elektroreti- 
nogramm); Molekulargenetik. 

° Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang. 

+ Therapie: Diät (?), u.U. Plasmaaustausch. 


Friedreich-Ataxie 


+ Manifestationsalter: 4.-16. Lebensjahr. 
+ Symptome: 

° zuerst Stand- und Gangataxie - bei Augen- 
schluss deutlicher, Erlöschen der Beineigenre- 
flexe, 

o Dysarthrie, Okulomotorikstörung, 2. T. 
Optikusatrophie, 

° deutliche Störung der Hinterstrangsensibilität; 
dann auch distal betonte Atrophien, Schwäche, 

o Skelettdeformitäten (Friedreich-Fuß, Skoliose), 

° hypertrophe obstruktive Kardiomyopathie 
auch vor Ataxie; manchmal Diabetes mellitus. 

+ Diagnostik: 

° MRT: Verschmächtigung des Halsmarks, pri- 

maär nicht der Pons und des Kleinhirns. 
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o Elektrophysiologie: somatosensibel evozierte 
Potenziale sehr früh auffällig, speziell sensible 
NLG axonal gestört, kardiologische Befunde, 

o EKG: Repolarisations-und Rhythmusstörungen 
(Echokardiografische Kontrollen), 

° Molekulargenetik. 

* Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang; expan- 
diertes Trinukleotid: Guanin-Adenin-Adenin auf 

66 bis 1000 Repeats (Chromosom 9q 13-21). 


Early-onset cerebellar Ataxias (EOCA) 


Folgende Entitäten, autosomal-rezessiv vererbt, 

werden hierunter zusammengefasst: 

e Harding-Krankheit (= Early-onset Ataxia with 
retained tendon Reflexes): 

o Symptome: früh manifeste Ataxie mit erhalte- 
nen Eigenreflexen, Friedreich-ähnlich; seltener 
Paresen, Muskelatrophien, Sensibilitätsstörun- 
gen, Skelettdeformitäten, Kardiomyopathie, 

o CT/MRT: zerebelläre Atrophie. 

+ Autosomal-rezessive spinozerebelläre Ataxie 
mit Erblindung (und Taubheit?) 

o =Morbus Behr? 

° Symptome: früh manifeste Ataxie, Spastik, 
Entwicklungsstörung und Optikusatrophie; 
initial motorische Retardierung; progredienter 
Verlauf. 

+ Marinesco-Sjögren-Syndrom: 

o Symptome: bilaterale, z. T. kongenitale Kata- 
rakte, früh manifeste Ataxie, Dysarthrie, Nys- 
tagmus, kognitive Beeinträchtigung; oft myo- 
pathische Komponente. 

+ Ramsay-Hunt-Syndrom: 

o Symptome: zerebelläre Ataxie, Aktions-/Re- 
flexmyoklonien, später Epilepsie (Zuordnung 
dieses Syndroms umstritten; auch in Kap. 11.3 
erwähnt; wahrscheinlich unterschiedliche Er- 
krankungen). 

+ Weitere Formen mit retinaler Degeneration 

(Hallgren-Syndrom) und mit Hypogonadismus 

(Holmes-Syndrom). 


Infantil beginnende spinozerebelläre 
Ataxie 


+ Symptome und Beginn: 
o im 1./2. Jahr Bewegunsstörung (auch dyskine- 
tisch, auch im Gesicht), Hypotonie, 
o später Ophthalmoplegie, Hypakusis, sensible 
Neuropathie. 


11.2 Ataxie 


Autosomal-dominant vererbte 
spinozerebelläre Ataxien (SCA) 


+ Meist Manifestation im Erwachsenenalter. 

° Oft Multisystemerkrankung; weitere zentral- 
und peripher-neurogene Symptome. 

e Mehr als 25 Entitäten beschrieben; Mutationen 
im Sinne von Repeat-Expansionen. 

e Heute entsprechend subsumiert: olivo-ponto- 

zerebelläre Atrophien (OPCA) 

o Manifestationsalter: Häufigkeitsgipfel 15.-35. 
Lebensjahr, auch Manifestation im 1. Lebens- 
jahrzehnt beschrieben, 

o Symptome: zerebelläre (Gang-)Ataxie, Dys- 
metrie, Dysdiadochokinese, z. T. mentale Re- 
tardierung, Anfälle, Optikusatrophie, Pyrami- 
denbahnsymptome. 

Einzelne Typen mit Relevanz in der Pädiatrie, 

u.a. SCA 3 (Machado-Joseph-Krankheit) 

o Symptome: Degeneration aller motorischen 
Systeme mit entsprechenden zerebellären, py- 
ramidalen, extrapyramidalen und peripheren 
Ausfällen; oft initial Ataxie oder Dystonie, Dys- 
arthrie, 

o bei dieser Mutation: viele Patienten mit Rest- 
less-Legs-Syndrom, 

o Genetik: Mutation auf 14932.1. 


Vaskuläre Störungen und Tumoren 


Vaskuläre Pathomechanismen führen meist zu 
einer sich akut bis subakut manifestierenden Ata- 
xie. Häufig ist die Grunderkrankung aufgrund wei- 


terer Symptome bekannt. 


Merke 


Zu denken ist an 

° Lupus erythematodes, 

° Antiphospholipid-Antikörper-Syndrom, 

© Kawasaki-Syndrom, 

e Moya-Moya-Syndrom, 

e weitere Thromboemboliereignisse (bei wel- 
cher Disposition?), s.a. Kap. 11.4, 

° (Migräne - „neurovaskulär“), 

e Blutung (bei arteriovenöser Malformation). 


Die im Wesentlichen hier relevante zerebelläre 
Blutversorgung erfolgt aus dem vertebrobasilären 
Stromgebiet. Eine Ischämie oder Blutung bewirkt 
(je nach Lokalisation unterschiedlich akzentuiert) 
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eine ipsilaterale Ataxie, im Allgemeinen kom- 
biniert mit Hirnstammsymptomen (z.B. halbseiti- 
ge Sensibilitätsstörungen im Gesicht, kontralateral 
dazu auch am Rumpf und an den Extremitäten, 
Horner-Syndrom, kaudale Hirnnervenausfäl- 


le = Wallenberg-Syndrom). 
Merke m! 


An die besondere Bedeutung der Tumoren der 
hinteren Schädelgrube soll hier nur erinnert 
werden. 


Syndrome und zerebelläre 
Anlagestörungen 


Joubert-Syndrom 


(Verschiedene Typen beschrieben.) 
+ Symptome: 
o episodische Hyperpnoe im Säuglingsalter, 
o abnorme Augenbewegungen, wie kongenitale 
okuläre Apraxie, 
o früh manifeste Entwicklungsstörung, 
o Z.T. Kopftremor; dann deutlicher werdende 
Ataxie (etwa 50% lernen - verspätet - gehen), 
o (Typ I: auch mit vertikaler Blickparese; Typ Il: 
auch renale Symptome). 

+ MRT: Kleinhirnwurma(hypo)plasie = Molar 
Tooth Sign; elongierte obere Kleinhirnstiele (Typ 
II: z.T. Polymikrogyrie). 

+ Genetik: autosomal-rezessiver Erbgang (viele 
Gene bekannt) 

o Typ I: 9934.3, 
o Typ Il: 11p.12, 
o Typ Ill: 6923.2-23.3. 


Dandy-Walker-Malformation 


+ Symptome: meist zuerst Makrozephalie (im 1. 
Lebensjahr); z.T. Apnoe-Anfälle, Nystagmus; 
Ataxie, manchmal Hirnnervenausfälle. 

° CT/MRT: (Teil-)Agenesie des Kleinhirnwurms, 
zystische Dilatation in der hinteren Schädelgru- 
be mit Kommunikation zwischen 4. Ventrikel 
und dieser zystischen Erweiterung bzw. der Zis- 
terna magna. 


Chiari-Malformation 


+ Manifestationsalter und Typen: 
o sehr variabel, Kindheit oder Erwachsenenalter, 
o Typ I: ohne Meningomyelozele, 
o Typ II: mit Meningomyelozele (= Arnold- 
Chiari-Malformation), 
o Typ III: mit Enzephalozele bzw. hoch-zervikale 
Zephalozele. 
+ Mögliche Symptome (speziell Typ I): 
o Kopfschmerzen, Kopfschiefhaltung, 
o Ataxie, 
o Downbeat-Nystagmus; kaudale Hirnnerven- 
ausfälle, 
o Parese der Arme, gesteigerte Beineigenreflexe. 
e CT/MRT: 
o Tiefstand bzw. Herniation der Kleinhirntonsil- 
len (Typ), 
o nicht selten Hydrozephalus; z. T. Hydrosyrin- 
gomyelie, 
o Vermis-Herniation (Typ II). 


Weitere zerebelläre Anlage-/Aufbau- 
störungen („Syndrome“) 


° Cogan-Syndrom: mit okulärer Apraxie (Kopf- 
schütteln); s. Kap. 10.1. 

+ Rhombenzephalosynapsis: Mittellinienfusion 
der Kleinhirnhemisphären; unterschiedliche 
Ausfallserscheinungen. 

° Lhermitte-Duclos-Syndrom: Hypertrophie des 
zerebellären Kortex bzw. Gangliozytom; z.T. mit 
muko-kutanen Symptomen. 

+ Debakan-Syndrom: mit Retinopathie und poly- 
zystischer Nierendegeneration. 

+ Walker-Warburg-Syndrom: Form der (Pflaster- 
stein-)Lissenzephalie mit kongenitaler Muskel- 
dystrophie und okulären Symptomen (zu den 
CDG-Syndromen gezählt). 

+ Gillespie-Syndrom: außer der Ataxie mentale 
Entwicklungsstörung und Aniridie. 


Angelman- und Rett-Syndrom 
(s. Kap. 12.1.) 


Ataktische „Zerebralparese“ 


Definitionsgemäß bleiben ataktische Zerebralpare- 
sen stationär und beruhen auf einer umschriebe- 
nen, abgeschlossenen Störung des unreifen Ge- 
hirns (prä-, peri-, postnatal). Die genetisch deter- 
minierten Syndrome sollten unseres Ermessens 
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hier nicht subsumiert werden. In jedem Fall be- 
deutet die Kennzeichnung als „ataktische Zerebral- 
parese“ ohne weitere Einordnung in den anamnes- 
tischen Rahmen und ohne differenzialdiagnos- 
tische Abklärung eine heute nicht mehr erlaubte 
Diagnose. 

Die ataktische Symptomatik wird meist erst ge- 
gen Ende des 1. Lebensjahres oder im 2./3. Lebens- 
jahr evident. Anfangs bestehen oft eine unspezi- 
fische muskuläre Hypotonie und eine psycho- 
motorische Retardierung. Die Begleitsymptomatik 
ist variabel, eine Unterform wurde als „ataktische 
Diplegie“ bezeichnet; diese kombiniert ataktisch- 
spastische Symptomatik scheint eine besondere 
Affinität zum nicht mit einem Shunt versorgten in- 
fantilen Hydrozephalus zu besitzen. Dieses Bild ist 
heute daher selten geworden. 


11.2.6 Anamnese, Diagnostik 


Zur raschen Orientierung auch in der Sprechstun- 
de sollten die folgenden Aspekte erfragt werden. 


Eigenanamnese 


e Entwicklungsverlauf; frühere Erkrankungen, 
häufige Infektionen, Gedeihen, Wachstum, Nah- 
rungsunverträglichkeiten, Stuhlgang, neurologi- 
sche Symptome, Hör- und Sehvermögen. 

e Manifestation, Verlauf der ataktischen Sympto- 
matik (u.a. akut, progredient, episodisch). 

e Auslöser: 

o Fasten (Morbus Refsum u.a), besondere Nah- 
rungs-/Proteinbelastung (Ahornsirup-Krank- 
heit; Störung im Harnstoff-Stoffwechsel), 
Durchfall, katabole Situation, 

o Infekt (para-/postinfektiöse Symptomatik; In- 
fekt als Trigger für metabolische Entgleisung), 

o Trauma, 

o Medikamente und Intoxikationen. 


Familienanamnese 


+ Fehl-/Totgeburten; früh verstorbene Kinder 
(Stammbaum)? 

« Neurologische Systemerkrankungen, motorische 
Symptome, Entwicklungsstörungen, orthopädi- 
sche Besonderheiten, ungeklärte Bewusstseins- 
störungen, Krisen, Anfälle; Unverträglichkeiten? 

+ Migräne? 

e In der letzten Zeit bei Kontaktpersonen Infektio- 
nen? 


11.2 Ataxie 


+ Welche Medikamente, toxischen Stoffe sind im 
Haushalt (Neubau, Handwerk, Landwirtschaft)? 


Labordiagnostik und weitere 
Zusatzuntersuchungen 


Ein starres Schema zur Basisdiagnostik kann nicht 

formuliert werden; je nach den dargestellten diffe- 

renzialdiagnostischen Kriterien sind Untersuchun- 
gen immer gezielt zu veranlassen. Von besonderer 

Bedeutung sind dennoch: 

e die Jaborchemische Diagnostik (möglicher Infek- 
tions- oder Intoxikationszusammenhang und 
(neuro-)metabolische Analysen), 

+ die zerebrale - und manchmal auch die spinale - 
Bildgebung (Ausschluss oder Nachweis einer 
Raumforderung oder Fehlanlage und kernspinto- 
mografisch auch einiger neurometabolischer Er- 
krankungen), 

° neurophysiologische Methoden zum Nachweis 
einer möglichen peripher-neurogenen Betei- 
ligung oder einer Hinterstrangaffektion. 


Die folgende Zusammenstellung soll eine rationale 
Auswahl ermöglichen. Den meisten Laborparame- 
tern bzw. weiteren Zusatzuntersuchungen sind die 
entsprechenden Störungen und Erkrankungen zu- 
geordnet. So kann bei Unklarheiten, ob das ange- 
sprochene Krankheitsbild infrage kommt und eine 
diesbezügliche Abklärung überhaupt sinnvoll ist, 
im vorangehenden Abschnitt oder in anderen 
Lehrbüchern nachgeschlagen werden. 


Labor-Untersuchungen 


+ Aminosäuren (primär im Urin; u.U. nur während 
der Attacke auffällig), 

e Ammoniak, Harnstoff; (Coeruloplasmin, Kupfer), 

+ |ysosomale Enzyme im Serum (speziell GM2- 
Gangliosidose, metachromatische Leukodystro- 
phie); isoelektrische Fokussierung der Transfer- 
rine (CDG-Syndrom s.0.), 

e Laktat, Pyruvat, organische Säuren, Blutgasana- 
lyse (Mitochondriopathie, Laktazidosen u.a. Glu- 
tarazidurie), 

+ überlangkettige Fettsäuren im Serum, Phytan- 
säure (Morbus Refsum, Adrenoleukodystrophie), 

 Biotin-/Biotinidasebestimmung, 

+ Lipidelektrophorese, Cholesterin und Triglyzeri- 
de (Morbus Bassen-Kornzweig), 

+ Alpha-Fetoprotein und Immunglobuline (Ataxia 
teleangiectatica), 
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e Vitamin B12, Folsäure, Vitamin E, 

° TSH, Thyroxin; Parathormon, 

+ Infektparameter (EBV, Varizellen, Coxsackie, 
Mumps, Masern, Polio, ECHO (enteric cytopatho- 
genic human orphan viruses), CMV (Zytomega- 
lievirus), Mykoplasmen, u. U. Diphtherie, Borre- 
lien, HIV), 

° immunologische Parameter (Antiphospholipid- 
und LE-Antikörper u.a.); Zöliakie-Abklärung, 

e Katecholaminmetabolit-Analysen (nicht nur bei 
klarem V.a. Neuroblastom im Rahmen einer 
myoklonischen Enzephalopathie), 

e Liquor (u.a. bei Verdacht auf Guillain-Barr&-Syn- 
drom, MS, Entzündungsparameter; Eiweißerhö- 
hung u.a. beim Morbus Refsum; metabolische 
Analysen: z.B. Laktat bei Morbus Leigh; Diagnos- 
tik auf GLUT 1 Defekt), 

+ molekulargenetische Analysen. 


Kernspintomografie 


° Raumforderung, 

e Anlagestörung (wie Joubert-Syndrom), dysraphi- 

sche Problematik; weitere zerebelläre Aufbau- 

störungen, 

hoch zervikal-spinale Verschmächtigung bei 

Friedreich-Ataxie, zerebelläre Atrophie bei früh 

manifester Ataxie mit erhaltenen Eigenreflexen 

und beim CDG-Syndrom, 

neurometabolische Störungen wie Leukodystro- 

phien, Mitochondriopathien, 

e ADEM und MS und weitere Enzephalitiden; so- 
wie Insulte, 

° u.U. kombiniert mit Spektroskopie (z.B. Laktat- 
nachweis beim Morbus Leigh). 


Neurophysiologische Methoden 


o EEG: Wackeligkeit als Anfallssymptom? All- 
gemeinveränderung bei einigen Infektionen und 
metabolischen Krisen; typische Befunde bei 
manchen Syndromen (s. Angelman-Syndrom in 
Kap. 12.1). 

+ SEP: somatosensibel evozierte Potenziale > Ab- 
klärung der Hinterstrangqualitäten, z.B. Tibialis- 
SEP bei Friedreich-Ataxie früh und fast obligat 
pathologisch. 

e NLG: peripher-neurogene Beteiligung u.a. bei 
Morbus Refsum, Abetalipoproteinämie, frühere 
Form der metachromatischen Leukodystrophie, 
Mitochondriopathie zum Teil; Guillain-Barre- 
Syndrom. 


+ Elektromyografie und ggf. weitere neurophysio- 
logische Untersuchungen. 


Weitere Untersuchungen 


e Kardiologische Untersuchung u. a. bei Friedreich- 
Ataxie, Morbus Refsum. 
+ Abdomensonografie: Organomegalie im Rahmen 
von Speicherkrankheiten (z.B. Niemann-Pick); 
Fehlbildungshinweise; ggf. auch Abdomen-CT 
(und Szintigrafie) u.a. mit der Fragestellung 
„Neuroblastom“ (auch MIBG-Szintigrafie [MIBG: 
radiojodmarkiertes Metajodbenzylguanidin]; 
Nierenbeteiligung bei Syndromen s. 0. 
Augenärztliche Klärung: u.a. „Behr-Syndrom“; 
Morbus Refsum; Cockayne-Syndrom; Zeroidlipo- 
fuszinose; Marinesco-Sjögren-Syndrom; Fried- 
reich-Ataxie (z.T.); Abetalipoproteinämie; Ad- 
renoleukodystrophie; Multiple Sklerose. 
Pädaudiologische Untersuchung: Morbus Ref- 
sum; Cockayne-Syndrom, Adrenoleukodystro- 
phie. 
+ Bioptische Analysen. 


11.2.7 Zusammenfassung 


Die erste diagnostische Annäherung ergibt sich 
aus der Frage, ob überhaupt eine Ataxie vorliegt 
und nicht eine andere Bewegungsbeeinträchti- 
gung (z.B. eine peripher-neurogene Parese, eine 
Myopathie, eine extrapyramidal-motorische Stö- 
rung, eine Taumeligkeit als Anfallsäquivalent oder 
eine noch physiologische Unsicherheit beim Erler- 
nen des Gehens). 

Die Frage, welches neurogene System gestört ist 
und die Ataxie bedingt, lässt sich oft schon aus der 
gesamten Beschwerde- und Befundlage beantwor- 
ten. Im Wesentlichen geht es um die Alternative: 
zerebelläre Ausfallserscheinungen versus Störung 
der Afferenz, der epikritischen sensiblen Qualitä- 
ten. Eine solche Unterscheidung hat erhebliche Re- 
levanz für die Planung der weiteren Diagnostik. 

Danach führt die Analyse des Verlaufs und des 
Manifestationszeitpunktes diagnostisch weiter. 
Das Ursachenspektrum der akuten Ataxien sieht 
ganz anders aus als das der (meist langsam) pro- 
gredienten Erkrankungen. Episodische ataktische 
Störungen bilden ein eigenes Kollektiv (s.a. Kap. 
9.2). 

Das Zusammenstellen der neurogenen und nicht 
neurogenen weiteren Symptome und das Beachten 
des Manifestationsalters hilft bei der oft schwieri- 
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gen Differenzialdiagnose innerhalb der Gruppe der 
neurometabolisch-degenerativen Erkrankungen 
weiter. 

Nach diesen Vorüberlegungen sollte eine kli- 
nische Verdachtsdiagnose möglich sein, die dann 
entsprechend weiter abzusichern ist. 


11.3 Bewegungsstörungen 
(Dyskinesien) 


11.3.1 Worum es geht 


Die verbreitetste Kategorisierung von Bewegungs- 
störungen unterscheidet phänomenologisch sol- 
che mit zu wenig von solchen mit zu viel Bewe- 
gungen. Als hypokinetische Störung gelten v.a. 
Parkinson-Syndrome und andere hypokinetisch- 
rigide Syndrome, wie auch die tonische Variante 
von Dystonien. Eine Bewegungseinschränkung 
oder auch fixierte Körperhaltung kann die Folge 
sein. Hiervon unterschieden werden die hyper- 
kinetischen Bewegungssstörungen: Dystonie, 
Athetose, Chorea, Ballismus, Myoklonus, Tremor 
und Tics. 

Häufig wird parallel der Begriff Dyskinesien ver- 
wendet, der - wie in Kap. 11.1 erläutert - hier als 
Synonym für die „Bewegungsstörungen i. e.S.“ ver- 
standen wird, sonst oft speziell Syndrome kenn- 
zeichnet, bei denen Kombinationen einzelner Stö- 
rungen vorliegen, also z.B. Chorea und Dystonie. 


11.3 Bewegungsstörungen 


Bewegungsstörungen (in diesem Kapitel immer 
„im engeren Sinne“) weisen folgende Gemeinsam- 
keiten auf. Es handelt sich um Bewegungen, die 
* abnorm und 
+ unwillkürlich sowie 
+ häufig abhängig vom emotionalen Zustand und 

von bestimmten Innervationsvorgaben wie Kör- 

perhaltung und Bewegungsintention sind, 

* im Schlaf im Allgemeinen (klinisch) verschwin- 
den, 

e durch Störungen der Modulation des Pyrami- 
denbahnsystems, durch z.B. Basalganglien oder 
Kleinhirn, bedingt sind bzw. besonders häufig 
auf eine Läsion im kontralateralen Basalgan- 
gliensystem zurückzuführen sind. 


Auf der Ebene der topografischen Lokalisation des 
Ursprungs der Bewegungsstörung überschneidet 
sich der Begriff „extrapyramidalmotorische Be- 
wegungsstörung“ mit dem der „Dyskinesien“. Es 
sind aber - wie am Beispiel des Myoklonus und 
des Tremors deutlich werden wird - neben dem 
Basalgangliensystem (das sozusagen das Korrelat 
der extrapyramidalmotorischen Störungen i.e. 
S. darstellt) im Einzelfall auch andere Funktions- 
kreise pathogenetisch relevant. Insofern sollten 
die extrapyramidalmotorischen Bewegungsstö- 
rungen i.e.S.als Teilmenge der Dyskinesien ange- 
sehen werden (» Abb. 11.4). 

Abnorme, unwillkürliche Bewegungen werden 
bei vielen neurologischen Störungen und Erkran- 
kungen gesehen. In diesem Kapitel sollen diejeni- 


Dyskinesien = Hyperkinesen 
oder 
=Hyperkinesen + Hypokinesen 


extrapyramidal-motorische 


weitere unwillkürliche 


Abb. 11.4 Dyskinesien: Klassifikationsvorschlag. 


Störungen i.e.S. Bewegungen 
| | SEE 
Dystonie Chorea Tic Tremor Myoklonie 
Athetose Ballismus 
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Ebene topische und ätiopatho- 
3 genetische Diagnose 


| 


die Dyskinesie im Zusammen- 
hang (Begleitsymptomatik; 
Eigen- und Familienanamnese) 


Ebene 


Ebene 
1 


Charakterisierung der Dyskinesie 


Abb. 11.5 Diagnostisches Vorgehen. 


gen vorgestellt werden, für die eine entsprechende 
Symptomatik typisch ist, also entweder im Vorder- 
grund steht und/oder früh im Verlauf auftritt. Die 
Schritte der klinischen Einordnung und des diag- 
nostischen Vorgehens bei Vorliegen einer dyskine- 
tischen Störung sollen im Folgenden als aufeinan- 
der aufbauende Ebenen dargestellt werden 
(» Abb. 11.5). Diese Systematisierung ist gleichzei- 
tig Leitfaden für die Fehlersuche, also für den Fall 
einer insuffizienten diagnostischen Einschätzung. 


» Ebene 1. In der klinischen Situation geht es zu- 
nächst immer um das richtige Ansprechen des be- 
obachteten Phänomens, was hier mehr noch als in 
den anderen neuropädiatrischen Bereichen oft be- 
sonders schwierig ist. Das Symptom wird zuerst 
genau charakterisiert: 

o Verteilung, Lokalisation, betroffener Körperteil 
und beteiligte Muskulatur: z.B. proximale oder 
distale, fokale oder unilaterale Manifestation. 

° Art und Amplitude: z.B. drehend, schleudernd. 

e Geschwindigkeit. 

o Weitere Zeitkriterien: 

o Frequenz, 

o rhythmisch - unregelmäßig, 

o kontinuierlich - intermittierende Manifestati- 
on. 

+ Abhängigkeit von z.B. bestimmten Bewegungen, 
Haltungen, Medikamenten, Tageszeiten oder 
Verhaltenszuständen. 


Bewegungsstörungen lassen sich aber kaum ad- 
äquat beschreiben, man muss sie sehen. Dies un- 
terstreicht die Bedeutung von Videoaufzeichnun- 


gen. Das gemeinsame Anschauen ermöglicht dann 
einen fruchtbaren Erfahrungsaustausch. (Wenn 
weiterhin Unklarheiten auf der phänomenologi- 
schen Ebene verbleiben, sind es neurophysiologi- 
sche Untersuchungen, die weiterhelfen, z.B. typi- 
sche elektromyo-/polygrafische Befunde beim Tre- 
mor oder bei der Dystonie). 


>» Ebene 2. Nach der genauen phänomenologi- 
schen Charakterisierung der Bewegungsstörung 
wird dieses Leitsymptom dann in den Kontext der 
Begleitsymptomatik und den gesamten eigen- und 
familienanamnestischen Zusammenhang gestellt: 
e Begleitsymptomatik, 

+ Verlauf, 

e Manifestationsalter und -umstände, 

+ weitere Eigenanamnese, 

+ familienanamnestische Besonderheiten. 


Dies ermöglicht im Allgemeinen (nach Anamnese- 
und Befunderhebung) eine klinische Differenzial- 
diagnose und leitet damit zur Ebene 3 über. 


» Ebene 3. Hier geht es um die weitere diagnosti- 
sche (topische und ätiopathogenetische) Einord- 
nung. Die Antworten auf die Fragen, wo im zentra- 
len Nervensystem die Symptomatik verursacht 
sein könnte und welche Pathogenesen unter Be- 
achtung des Verlaufs und der Begleitsymptomatik 
infrage kommen, sind leitend für eine gezielte Zu- 
satzdiagnostik, die auf dieser Ebene angesprochen 
sein soll. 


11.3.2 Dystonie 

Definition 

In enger Anlehnung an die Definition des Ad-hoc- 
Komitees der Dystonia Medical Research Foundati- 
on ist eine Dystonie auf phänomenologischer Ebe- 
ne 

+ eine abnorme, 

* drehend-windende oder repetitive (bzw. anhal- 


tende) Bewegung und/oder 
e Haltung. 


Ergänzend ist auf pathophysiologischer Ebene eine 
Störung von inhibitorischen Aktivitäten mit un- 
willkürlichen (anhaltenden/repetitiven) Entladun- 
gen charakteristisch, häufig entsprechend einer 
Kokontraktion von Agonisten und Antagonisten. 
Nach dieser Definition kann sowohl eine Bewe- 
gung als auch eine Haltung dyston sein. 
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Weder die Verteilung (betroffene Körperteile) 
noch die Geschwindigkeit gehen als essenzielle 
Charakteristika in die Definition ein. 

Die alternative Definition der Dystonie als To- 
nusstörung im Sinne einer Koexistenz von Hypo- 
und Hypertonie bzw. eines abnorm wechselnden 
Tonus, kann sich auf die Originalarbeit von Oppen- 
heim stützen und ist durchaus weiterhin neuropä- 
diatrisch relevant. Da aber Neurologie und Neuro- 
pädiatrie zumindest teilweise in wissenschaftli- 
cher Hinsicht einen gemeinsamen Raum besetzen, 
sollte auch die Sprache eine gemeinsame sein. Wir 
plädieren dafür, nur die erstgenannte Definition 
gelten zu lassen, da der Begriff in diesem Sinne 
wohl unwiderruflich etabliert ist und die entspre- 
chende klinische und pathophysiologische Entität 
in den letzten 20 Jahren detailliert herausgearbei- 
tet wurde. 

Auch sollte der Begriff „Dystonie“ nicht als Syno- 
nym für eine bestimmte Krankheitsentität (idio- 
pathische Torsionsdystonie) benutzt werden (wei- 
tere abgrenzende Definition s. Kap. 11.3.4). 


Abb. 11.6 Die malende Lady. Altersentsprechendes 
Tun - oder erkennt man da eine dystone Haltung der 
Hand? 


11.3 Bewegungsstörungen 


Einteilungskriterien und differen- 
zialdiagnostischer Zugang 


So es nach der angegebenen Definition klar ist, 
dass wirklich eine Dystonie vorliegt, folgt die wei- 
tere, diagnostische Einordnung den Kriterien: 


Manifestationsalter 


+ Kindliche Form: 0-12 Jahre, 
e jugendliche Form: 13-20 Jahre, 
+ Erwachsenen-Form: >20 Jahre. 


Verteilung 


+ Fokal: nur ein Körperteil (z.B. Blepharospasmus; 
Tortikollis; Schreibkrampf), 

* segmental: 2 zusammenhängende Körperteile 
(z.B. Arm + Hals/Rumpf; Blepharospasmus und 
oromandibuläre Dystonie > „Meige-Syndrom“), 

+ multifokal: mindestens 2 nicht zusammenhän- 
gende Körperteile, 

e Hemidystonie: unilateral Arm und Bein, 

+ generalisiert : Beinsegment + weitere Region. 


Dass diese Kriterien diagnostische Aussagekraft 
haben, wird u.a. daran erkennbar, dass Dystonien 
bei Manifestation im Kindesalter typischerweise 
im Bereich der unteren Extremität beginnen und 
zu etwa 60% generalisieren (bei Manifestation im 
Erwachsenenalter nur zu 3%). 


Verlauf beziehungsweise Manifestation 


e Stationär: entweder Residualsymptom oder End- 
bzw. Zwischenzustand einer idiopathischen Dys- 
tonie. Ein langsamer Übergang einer fokalen in 
eine segmentale Dystonie in den ersten 5-7 Jah- 
ren nach Erstmanifestation ist möglich (s. u.). 

+ Fluktuierend: Tagesschwankungen typisch bei 
DOPA-responsiver Dystonie (Segawa-Syndrom). 

e Progredient: je nach Dynamik und weiteren Be- 
funden idiopathische Form oder neurometabo- 
lisch-degenerative Erkrankung. 

o Paroxysmal: eigene, meist benigne Entitäten. 

* Ruhe- und Aktionsdystonie; wird wegen folgen- 
der Bedeutung hier gesondert aufgeführt: Nur 
die durch bestimmte Bewegungen getriggerte 
Dystonie ist typisch für eine idiopathische Dys- 
tonie im Frühstadium. 
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Ätiopathogenese 
Idiopathisch/genetisch 


+ Primäre idiopathische Torsionsdystonien: 

o sporadisch, 

o genetisch (autosomal-dominant: DYT 1/Torsin- 
A-Gen, DYT 6/THAP1-Gen, nur Genorte be- 
kannt z.B. DYT7, DYT 13; autosomal-rezessiv: 
DYT 17, 20p11.22. 

+ Dystonie-Plus-Syndrome: 

o DOPA-responsive Dystonie (=DRD [DYT5]): 

o Segawa-Syndrom, Erbgang autosomal-domi- 
nant, Mutationen GTPCHI1-Gen, 

o autosomal-rezessive DRD (Tyrosin-Hydroxyla- 
se, Sepiapterin-Reduktase). 

e Myoklonus-Dystonie (DYT 11/SGCE-Gen, DYT 15 
nur Genort). 
+ (Rapid-onset) Dystonie-Parkinsonismus (DYT 12/ 

ATP1A3); DYT 16 (PRKA). 

+ Paroxysmale Dyskinesien (zu den einzelnen 

Formen s. u. und Kap. 9.2) 

o paroxysmale kinesigene Dyskinesie (DYT 10), 

o paroxysmale non-kinesigene Dyskinesie 
(DYT8, MR1-Gen), 

o paroxysmale anstrengungsinduzierte Dyskine- 
sie (DYT9, DYT 18, - GLUT 1-Gen), 

o paroxysmale hypnogene Dyskinesie=(?) Dys- 
tonie bei nächtlicher Frontallappen-Epilepsie 
(NFLE), 

o benigner frühkindlicher paroxysmaler Torti- 
collis, 

o benigner tonischer Aufblick. 


Symptomatische Dystonien 


+ Neurometabolisch/degenerativ, 

+ Symptom einer anderen (noch wirkenden) Pa- 
thogenese (z.B. Raumforderung, Entzündung), 

+ Residualsymptom struktureller ZNS-Läsionen. 


Idiopathisch bedeutet in diesem Zusammenhang: 

1. Die Dystonie muss ganz im Vordergrund stehen. 

2. Klinisch (und zunehmend auch genetisch) defi- 
nierte Krankheitsentitäten. 

3. Keine (auch andere Systeme betreffende) pro- 
grediente Ursache erkennbar. 

4. Keine Hinweise auf eine Residualsymptomatik. 


Einige der hier aufgeführten idiopathisch-paroxys- 
malen Syndrome sind bisher noch nicht als solche 
voll anerkannt. 


Die Unterscheidung zwischen idiopathischen 
und symptomatischen Dystonieformen ist für wei- 
tere Therapieentscheidungen wesentlich. Gerade 
im Hinblick auf die Erfolgsaussichten einer tiefen 
Hirnstimulation bei schweren Dystonien sprechen 
idiopathische oder genetische Dystonien hervor- 
ragend an, während bei sekundären Dystonien die 
Wirksamkeit gering ist oder ganz fehlt. 

Anhaltspunkte für eine symptomatische Form 
ergeben sich nach: 

° Anamnese: 

o perinatale Komplikationen, 

o bisheriger Entwicklungsverlauf, 

o Läsionsereignisse, 

o Medikamentenvorgeschichte. 

+ Klinischer Phänotyp und Verlauf: 
o Beginn als Ruhedystonie, 
o Manifestation als Hemidystonie (besonders bei 
Läsionsnachweis im MRT). 


Für eine metabolische oder neurodegenerative 

Ursache sprechen: 

+ schnelle und v.a. kontinuierliche Progredienz, 

+ Parkinson-Syndrom (außer DRD), 

+ Pyramidenbahnläsion (DD: DRD), 

+ Dysarthrie (DD: DYT6), 

e okulogyre Krisen (z.B. Tyrosin-Hydroxylase- 
Mangel [TH-Mangel], Mangel an aromatischer L- 
Aminosäure-Decarboxylase, tardive Dyskinesien, 
Rett-Syndrome, Neurodegeneration mit Eisen- 
ablagerung im Gehirn/NBIA, Morbus Wilson; 
aber im Einzelfall auch einmal bei autosomal-re- 
zessiven DRD-Formen), 

+ Retinitis pijgmentosa (NBIA, SCA 7 - s.a. Kap. 
10.1 und Kap. 11.2), 

+ fixierte Fehlhaltungen, seltener bei schweren 
idiopathischen Dystonien, 

e Risus sardonicus (Morbus Wilson, aber auch be- 
schrieben bei DYT 16 Dystonie-Parkinsonismus). 


Dass die Kombination der vorgestellten Eintei- 
lungskriterien weitere diagnostisch sinnvolle Auf- 
schlüsselungen liefert, verdeutlicht die 
» Abb. 11.7: Bei einer Manifestation im Kindesalter 
ist ätiologisch zum einen häufig an eine sympto- 
matische Dystonieform zu denken, zum anderen 
ist das Manifestationsalter gerade der schweren 
generalisierten idiopathischen Dystonien meist 
das Kindes- und Jugendalter. 

Neben der Entscheidung „idiopathisch oder 
symptomatisch“ sind es Kriterien des Verlaufs und 
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11.3 Bewegungsstörungen 


Abb. 11.7 Dystonie-Formen: Häufig- 


30% Kinder und Jugendliche 70% Erwachsene keit. (Dystonia Clinical Research Center 
New York; n = 932). 
I] I] 

60% 40% 87% 13% 

idiopathisch symptomatisch idiopathisch symptomatisch 
Pa dan 

knapp 50% etwa 3% 

generalisiert generalisiert 


Hier nicht berücksichtigt: 33 paroxysmale und 90 tardive Dystonien 


Dystonie 
idiopathisch symptomatisch Pseudodystonie 
progredient/ fluktuierend paroxysmal neuro- Residualsyndrom 
stationär metabolisch 
a a 
ITD DRD PKC PDC PED PND 


Abb. 11.8 Dystonie-Klassifikation. Zu den Pseudodystonien wird u.a. das Sandifer-Syndrom gezählt, eine tortikollis- 
ähnliche Verkrampfung meist kleiner Kinder bei Vorliegen einer Hiatushernie bzw. eines Refluxes (s. » Tab. 9.4). DRD: 
DOPA-responsive Dystonie (Segawa-Syndrom); ITD: idiopathische Torsionsdystonie; PDC: paroxysmale dystone 


Choreoathetose; PED: paroxysmale exercise-induzierte Dystonie; PKC: paroxysmale kinesigene Choreoathetose; PND: 


paroxysmale nächtliche Dystonie. 


der Manifestation, die eine primäre klinische Zu- 
ordnung ermöglichen (» Abb. 11.8). 


Ursachen 


Im Folgenden werden die wichtigsten und häufigs- 
ten idiopathischen Dystonien vorgestellt und da- 
nach die infrage kommenden neurometabolisch- 
degenerativen Erkrankungen bzw. symptomati- 
schen Formen aufgeführt. 


Idiopathische Torsionsdystonie 


(ITD = Dystonia musculorum deformans) 

e Manifestationsalter: unterschiedlich; etwa 50% 
der generalisierten, v.a. genetischen Formen im 
Kindesalter; für die DYT 1-Dystonie keine Gene- 
ralisierung bei Manifestation über 26 Jahren 
mehr. 


+ Symptome und Verlauf: abhängig vom Manifes- 
tationsalter: 

o kindliche Form: meist Beginn an den Extre- 
mitäten, untere > obere, speziell Zehengang 
bzw. unilaterale Fußinversions/Plantarflexi- 
onshaltung, Generalisierung in den folgenden 
5-10 Jahren, meist Hyperlordosierung, schwe- 
rer Verlauf generalisierter Formen häufig, 
Erwachsenen-Form: Im Gegensatz zu den 
kindlichen Torsionsdystonien manifestieren 
sich die idiopathischen Dystonien des Erwach- 
senenalters meist fokal oder segmentalin Form 
kranialer = zervikaler > Extremitätendystonien. 
Nur die tätigkeitsspezifischen Dystonien be- 
treffen primär die obere Extremität. 

+ Therapie: 
° L-Dopa-Versuch zum Ausschluss einer entspre- 
chend responsiven (DRD) Variante: 1-3(-20) 
mg/kgKG/d in 2-3 Einzeldosen einschleichend, 


o° 
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Störungen der Motorik 


erste Wirkung innerhalb von d bis 2-4 Wo- 
chen. Auch bei Non-DRD-Patienten häufig 20- 
40 %ige, oft nur transiente Besserung der Dys- 
tonie. Falls kein Effekt Versuch mit 
Anticholinergika: Trihexyphenidyl (TRI), ggf. in 
Kombination mit 

GABAergika: Clonazepam (CLO) oder Baclofen 
(BAC). 

Tetrabenazin (TBZ) meist nur bei stark hyper- 
kinetischen Dystonien sinnvoll, 
Kombinationtherapie („Marsden-Triple“) mit 
Tetrabenazin, Baclofen oder Pimozid und Anti- 
cholinergikum ist Ausnahmefällen vorbehalten 
aufgrund der häufig schweren Nebenwirkun- 
gen. 

o Tiefe Hirnstimulation des Globus pallidus in- 
ternus. Bei idiopathischen oder genetischen 
Dystonien hochwirksam. Frühe Operation 
scheint gegenüber der Implantation im Er- 
wachsenenalter die motorische Entwicklung 
erheblich zu verbessern. Entscheidung immer 
zusammen mit Spezialzentren, die frühzeitig 
in die Therapie involviert sein sollten. Läsions- 
operationen werden nur noch in Ausnahmefäl- 
len erwogen, v.a. in Ländern, in denen keine 
adäquate Nachsorge gewährleistet ist. 

Genetik: 

o der „Klassiker“ DYT 1: Mutationen nur im Exon 
5 des TorsinA-Gens auf 9934.11; >99 % typi- 
sche GAG-Basentriplett-Deletion. Indikation 
zur genetischen Testung bei allen Extremitä- 
tendystonien mit Manifestation unter 26 Jah- 
ren oder bei positiver Dystonie-Familienanam- 
nese, 

o DYT6: mit spasmodischer Dysphonie; variable 
oft kranial-segmental betonte, auch generali- 
sierte Dystonie; Mutation im THAP1-Gen, 

o Genorte nur durch Kopplungsanalysen fest- 
gelegt: DYT 7/Chr. 18p, DYT 13/Chr 1p36.13- 
32, DYT 17/Chr.20p11.22-q13.12. 


o° 


o 


o° 


o° 


DOPA-responsive Dystonie (DRD) 


(» Tab. 11.7.) 
e Synonyme: 

o Segawa-Syndrom, (progressive) (Torsions-) 
Dystonie mit Tagesschwankungen/Fluktuatio- 
nen, (hereditäres) Parkinson-Dystonie-Syn- 
drom, 

o die DRD wird zu den Dystonie-Plus-Syndro- 
men gerechnet. 

e Manifestationsalter: 1.-16. Lebensjahr (Mittel 

4.-6. Lebensjahr). 


+ Symptomatik: fast immer zuerst Gangstörung, 
Stürze, Dystonie speziell der Beine, später oft 
auch von Armen und Rumpf; Parkinsonsympto- 
me; Tagesschwankungen mit Akzentuierung 
morgens (bei etwa 70%; bei Progredienz dann 
weniger deutlich; bei DYT5-Mutation auch Zu- 
nahme im Laufe des Tages). 

Besondere Relevanz: Häufigkeit zwar nur etwa 

10% der früh manifestierenden ITD mit Beto- 

nung der Extremitäten bzw. generalisiert; aber 

dauerhaft sehr günstige, stabile therapeutische 

Beeinflussbarkeit, auch der nicht seltenen Pyra- 

midenbahnsymptome, Striatal Toe; insofern DD 

auch: spastische Paraparese, spastische Diplegie 

oder CP (Zerebralparese). 

+ Therapie: 

o L-Dopa (+), 1-3(-20) mg/kgKG/d in 2-3 Einzel- 
dosen, erste Wirkung innerhalb von d bis 2 
Wochen, 

o Tetrahydrobiopterin (BH4): 10-40 mg/kgKG 
oral bei Hyperphenylalaninämie. 

Genetik: 

o autosomal-dominante Vererbung bei bis zu 
80% der Patienten: 
heterozygote Mutationen im GTPCH1-Gen, 
hohe Mutationsdetektionsrate bei umfassen- 
der Genanalyse aller 6 Exons und Unter- 
suchung auf Gendosisveränderungen, 

o inkomplette Penetranz, 

°o DYT5-Mutation - Chromosom 14q22, 

o (DYT 14-Genort nicht existent, da in dieser Fa- 
milie auch eine heterozygote Exon1-5 Deletion 
des GTPCH-Gens gefunden wurde), 

o autosomal-rezessive Mutationen: 
Tyrosin-Hydroxylase-Gen 
Sepiapterin-Reduktase-Gen (SPR-Gen), Chr. 
2p13 
Rarität: Patienten mit Parkin-Mutation 


(Hereditäre) Myoklonus-Dystonie 
(M-D) 


e Synonyme: 
o (hereditärer) essenzieller Myoklonus, Para- 
myoclonus multiplex Friedreich. 
° Die Myoklonus-Dystonie wird zu den Dys- 
tonie-Plus-Syndromen gerechnet. 
+ Manifestationsalter: 
o frühe Kindheit, meist 5.-10. Lebensjahr, 
o in Einzelfällen auch im 1. Lebensjahr, 
o praktisch nie Beginn über 25. Lebensjahr. 
+ Symptome: kurze, heftige Myoklonien speziell 
der Arme und im Halsbereich (die benigne here- 
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Tab. 11.7 DRD-Formen. 


Genetik 


Manifestationsalter 


Erstsymptome 


Verlauf 


Ansprechen auf L-Dopa 


AD-DRD 
GCHI 


autosomal-dominant mit 
reduzierter Penetranz 


6 Jahre (im Mittel; Bereich 
1-12 Jahre) 

motorische Entwicklung 
zuerst normal 
Gangstörung: Equinovarus- 
Stellung als CP fehlgedeutet 
Armdystonie: manchmal 
Parkinson mit posturalem 
Tremor 


benigne 
Stillstand bzw. Schwankun- 
gen im Verlauf 


exzellent auf kleine Dosen 
keine Dyskinesien oder 
Wirkungsschwankungen 


weitere klinische 


Symptome 

Liquor BP/BHA | 
NP I 
HVA „n“ 
5-HIAA I -,n“ 


11.3 Bewegungsstörungen 


AR-DRD 

TH 

autosomal-rezessiv 
homozygote oder com- 
pound-heterozygot 
residuale Enzymaktivität 


Kindheit 


weites Spektrum 
Levodopa-responsive DRD; 
L-dopa nicht-responsives 
infantiles Parkinsonsyn- 
drom; infantile Enzephalo- 
pathie: verzögerte 
Meilensteine 

Hypotonie 

Parkinson (Extemitäten- 
rigidität, Hypokinesie) 


progressiv (2. T.) 


unterschiedlich: sehr gut 
bis fehlend 

oft Nebenwirkungen, u.a. 
Dyskinesien 

Auge (häufig) 

Ptosis und/oder kurzes 
Aufwärtsrollen der Augen 
> okulogyre Krisen 


BP/BH4 „n“ 
NDEnE 
HVA L 
5-HIAA „n“ 
MHPG 


AR-DRD 
SPR 


autosomal-rezessiv 


Kindheit 


mentale (Entwicklungs-) 
Störung 

Anfälle 

Dystonie selten 


progressiv 


begrenzt 


BP/BH4 „n“- 1 
NP 

HVA I I 
5-HIAA I I 
Sepiapterine | 


DRD: DOPA-responsive Dystonie; AD: autosomal-dominant; AR: autosomal-rezessive; GCH1: häufigster Gendefekt 
(GCH1: GTP-Cyclohydrolase1-Gen); TH: Tyrosinhydroxylase(-Gen); SPR: Sepiapterinreduktase(-Gen); BH4: Tetrahydro- 
biopterin; BP: Biopterin; NP: Neopterin; HVA: Homovanillinsäure; 5-HIAA: 5-Hydroxyindolessigsäure; MHPG: 3-Methoxy- 
4-hydroxy-phenylethylenglykol (Noradrenalin-Metabolit); „n“: normal. 


ditäre Chorea befällt dagegen eher die Beine), + Genetik: 


z.T. Schreibkrampf, weitere Dystoniemanifesta- 

tionen 

Charakteristisch: 

o in Ruhe häufig keine oder nur seltene Myoklo- 
nien, 

o erhebliche Triggerung durch komplexe motori- 
sche Aufgaben wie Schreiben oder Zeichnen, 

o Besserung auf Alkohol (nicht spezifisch). 

Weitere Befunde: psychiatrische Komorbidität 

(v.a. Angststörungen, Depression, seltener 

Zwangserkrankungen). 


o DYT 11: (SGCE-Gen) heterozygote Funktions- 
verlust- und Missense-Mutationen im Epsilon- 
Sarkoglykan-Gen (autosomal-dominant); hoch 
spezifisch: Kinder betroffener Frauen sind als 
Mutationsträger asymptomatisch aufgrund 
maternalen genomischen Imprintings, 

o DYT 15-Genort: auf Chromosom 18p, nur in 
einer Familie mit autosomal-dominantem Erb- 
gang, 

o selten: betont phasische Dystonien (= myoklo- 
nische Dystonien) bei DYT 1-Mutationsträgern. 
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Störungen der Motorik 


+ Therapieoptionen und Betreuung: Medikamen- 

te (Benzodiazepine, Valproat, Levetiracetam, An- 

ticholinergika, ganz u. U. Tetrabenazin, Baclofen, 

Clozapin) 

Botulinum-Toxin bei deutlicher fokaler Dystonie 

tiefe Hirnstimualtion (Globus pallidus bzw. in- 

termediärer Kern des Thalamus) 

Plattform Website "MyoclonusDystonicSyndrom/ 

DYT 11" 

Differenzialdiagnosen: 

o idiopathische Torsionsdystonien mit betonten 
phasischen Bewegungsmuster (= myoklonische 
Dystonie), 

o benigne hereditäre Chorea (mit TITF-1-Muta- 
tionen durch meist konstante choreatische Be- 
wegungen (s. Kap. 11.3.5), 

o Tourette-Syndrom gerade bei Komorbidität mit 
Angst- und Zwangserkrankungen durch Varia- 
bilität der Hyperkinesien. 


Rapid-onset Dystonie-Parkinsonismus 
(RDP, DYT 12) 


e Manifestationsalter: 20-25 Jahre (75% unter 
30 Jahre, Bereich 2-55 Jahre), kein Unterschied 
bzgl. des Alters zwischen ATP1A3-Mutationsträ- 
gern und Mutationsnegativen. 

+ Symptome: 

o schneller Erkrankungsbeginn innerhalb h bis 
wenigen d, 

o nicht-Dopa-responsives hypokinetisches Syn- 
drom, 

o Fluktuationen und Verschlechterung auf exter- 
ne Reize (somatisch, psychisch). 

e Charakteristisch bei ATP1A3-Mutationsträ- 
gern: 

o Gradient der Lokalisation: Gesicht/Spre- 
chen>Arm>Bein, 

o bulbäre Symptome, 

o kein Tremor, 

o keine prominenten Schmerzen. 

° Genetik: Punktmutationen im ATP1A3-Gen 
(DYT 12) auf Chromosom 19qg13. 

+ Therapie: 

o keine effektive Therapie bekannt, 

o kein Ansprechen auf Dopaminergika und Anti- 
cholinergika, ggf. individuelle Therapiever- 
suche nach Klinik, 

> tiefe Hirnstimulation nur in Einzelfällen be- 
schrieben mit sehr limitiertem Erfolg. 

+ Differenzialdiagnose: 

o neurodegenerative Dystonie-Parkinson-Syn- 
drome (s. Kap. 11.3.3), u.a. NBIA (Neuronal 


Brain Iron Accumulation) wie PLA2G6-Mutati- 
onsträger, 

o postenzephalitische kombinierte Bewegungs- 
sstörungen, 

o Encephalitis lethargica (Economo). 


Paroxysmale Dyskinesien 


e Bei den paroxysmalen Dyskinesien handelt es 
sich um eine phänotypisch und ätiologisch hete- 
rogene Gruppe von Bewegungsstörungen. Kli- 
nisch im Vordergrund steht das attackenartige 
Auftreten von Dystonie und/oder Chorea bzw. 
Ballismus bei in aller Regel unauffälligem neuro- 
logischen Status im Intervall. 

Ätiologisch sowie therapeutisch handelt es sich 
um Erkrankungen, die Ionenkanäle oder Regula- 
toren neuronaler Ionengradienten betreffen. 
Gerade bei den nächtlichen paroxysmalen Dys- 
kinesien besteht eine Überlappung mit auto- 
somal-dominanten nächtlichen Frontallappen- 
Epilepsien (wahrscheinlich handelt es sich um 
Synonyme). 

Einzelheiten zur phänotypischen Differenzie- 
rung: » Tab. 11.8. 


Paroxysmale nächtliche Dystonie bei 
nächtlicher Frontallappen-Epilepsie 


(s. Kap. 9.4.) 


Benigne paroxysmale frühkindliche 
Dystonie 


+ Manifestationsalter: 1. Lebensjahr. 

° Symptome: Dystonie speziell der oberen Extre- 
mität, oft unilateral, Pronation-Volarflexion, z. T. 
bewegungsgetriggert, z.T. mit Opisthotonus-Tor- 
tikollis. 

+ Frequenz/Dauer: mehrfach tgl. bis monatlich; 
sbis h. 

+ Weitere Befunde: unauffällig, keine Bewusst- 
seinsstörung (manchmal motorische Retardie- 
rung). 

+ Verlauf: Spontanremission im 1.-4. Lebensjahr. 


Benigner paroxysmaler Tortikollis 


+ Manifestationsalter: 1. Lebensjahr. 

+ Symptome: speziell Kopfneigung (dabei z. T. 
Blässe, Unruhe, Erbrechen, Standunsicherhheit). 

+ Dauer/Frequenz: min bis 3 (max. 14) d; wö- 
chentlich bis monatlich. 
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11.3 Bewegungsstörungen 


Tab. 11.8 Einteilung (bzw. Differenzialdiagnosen) der paroxysmalen Dyskinesien (in Anlehnung an Van Rootselaar [14]). 


Erkrankung paroxysmale kine- paroxysmale nicht ki-  paroxysmale anstren- paroxysmale hypnogene 
sigene Dyskinesien nesigene Dyskinesien gungsinduzierte Dys- Dyskinesien 
kinesien 
Synonyme paroxysmale kine- paroxysmale dystone paroxysmale exercise- paroxysmale nicht kine- 


Beginn (Jahre) 


sigene Choreo- 
athetosen (PKC) 


1-20 (max. 40) 


Choreoathetose 
(PDC); familiäre par- 
oxysmale Choreo- 
athetose 


<1-12 (max. 23) 


induzierte Dystonie 
(PED) 


Kindesalter 


sigene Dyskinesie; 
nächtliche paroxysmale 
Dystonie; entsprechend 
AD-nächtlicher Frontal- 
lappen-Epilepsie 


Kindesalter 


Symptome Chorea/Ballismus Chorea/Ballismus betont Dystonie der Bei- Aufwachen aus Non- 
und/oder Dystonie und/oder Dys- ne REM- Schlaf mit Schrei, 
tonie + Sprechstörung dystone und ballistische 
Bewegungen 
Assoziierte infantile Krämpfe Kopfschmerz inkl. spezielle Entität mit Ro- 
Symptome Migräne Migräne lando-Epilepsie und 
Schreibkrampf bei MR1-Mutations- Schreibkrampf 
essenzieller Tremor trägern: keine Epi- 
lepsie 
Dauer <1 min, (<5 min) 10 min bis 2-3 h, 10-15 min nach Beendi- bis zu 45 s 
(max. 12 h) gung der Aktivität 
Frequenz 1-20/d 1/Woche bis mehr- - bis zu mehreren Atta- 
selten <5/Leben mals/Jahr cken/Nacht 
Genetik AD AD AD oder AR AD 
e DYT 10, Chr. e DYT8: Myofibrilo- e Kopplung Chr. 16 per e ADNFLE-Genorte (Typ 
16q11.2-12.1 genesis-Regulator-1 rizentromer 1-4), u.a. 20q.1.2-3 
und 15q13-22.1 (MR-1), Chr. 2p35 ° DYT 18: Glukosetrans- e neuronale nikotinerge 
e genetisch hete- e 2. Genort auf 2431 porter-Mutationen Azetylcholinrezeptor- 
rogen e genetisch hetero- (GLUT 1), Chr 1p35- Untereinheiten 
gen 33 
Therapie Benzodiazepine Clonazepam * Acetazolamid Carbamazepin 
Phenytoin Benzodiazepine (mit L-Dopa 
(Benzodiazepine) Wirkverlust) Trihexyphenidyl 


kein Carbamazepin 
oder Phenytoin 


* nicht bei Familien, die genetisch Kopplung nach Chr. 2q31 zeigen. 


+ Verlauf: Spontanremission bis 3. (5.) Lebensjahr; 
z.T. später Manifestation einer paroxysmalen 


Vertigo oder Migräne (s.a. Kap. 9.1). 


« Ätiologie: heterogen; Einzelfälle in Familien mit- 


Benigner paroxysmaler tonischer 
Aufblick 


+ Manifestationsalter: 1. Lebensjahr (1 Kind 20. 


Monat). 

+ Symptome: tonischer Aufblick (manchmal mit 
Tagesschwankungen, Down-beat-Nystagmus, 
zZ. T. Ataxie, motorische Retardierung). 

+ Frequenz/Dauer: tgl. bis wöchentlich; min bis h 


familiärer hemiplegischer Migräne bei 
CACNA1A-Mutation. 
+ Differenzialdiagnosen: 
o Anomalien der hinteren Schädelgrube, Chiari- 
Malformation (z.B.), 
o Hirnnervensymptomatik, (d). 
o medikamentöse Reaktion, + Weitere Befunde: unauffällig. 
o konnatal-muskulär (Sternocleidomastoideus). e Verlauf: Remission bis 5. Lebensjahr (1 Kind 15. 
Lebensjahr). 
+ Therapie: L-Dopa? 
+ Genetik: z.T. autosomal-dominante Vererbung. 
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Spasmus nutans 
(S. Kap. 10.1.) 


Entwicklungstherapeutische e 
Relevanz 


Hauptsächlich infrage kommende neuro-metabo- 

lisch-degenerative Erkrankungen: 

e Morbus Wilson - auch aufgrund der therapeuti- 
schen Möglichkeiten bei allen neu auftretenden 
Bewegungsstörungen speziell nach dem 10. Le- 
bensjahr besonders zu beachten, 

e Störungen im Stoffwechsel der Aminosäuren 
und organischen Säuren (u.a. Glutarazidurie 1), 

° GLUT 1 Defekt, 

e Mitochondriopathien wie Morbus Leigh, 

e Kreatinmangelsyndrome (s. Kap. 12.1), 

e |ysosomale Speicherkrankheiten, 

e ponto-zerebelläre Atrophie Typ 2 (s. Kap. 
11.3.10), 

 Ataxia teleangiectatica, 

© Lesch-Nyhan-Krankheit, 

e Neuroakanthozytosen, 

* Neurodegeneration mit Brain Iron Accumulati- 
on (NBIA; darunter auch die früher so bezeich- 
nete Hallervorden-Spatz-Krankheit), 

e Chorea Huntington, 

° Zeroidlipofuszinose, 

(progressive) Pallidumatrophie, 

e bilaterale Striatumnekrose, 

e (Morbus Fahr [= Idiopathic Basal Ganglia Calcifi- 
cation = IBGA] als eigenständiges Krankheitsbild 
umstritten). 


GLUT 1 Defekt 


+ Symptome: 
o unterschiedliche Formen der Bewegungsstö- 
rung! 
o Entwicklungsstörung, 
o Epilepsie (s. Kap. 9.5). 
+ MRT: oft Mikrozephalie; eventuell Atrophie. 
e Diagnose: 


° Liquor: nach 4-6 h fasten: erniedrigter Liquor- 


zucker; Liquor/Blut Glukosequotient < 0,45; 
Laktat normal bis erniedrigt. 
e Genetik: SLC2A1-Gen. 


+ Therapie: ketogene Diät bzw. modifizierte At- 
kinsdiät mind. bis zur Pubertät, eventuell lebens- 
lang; Beginn früh. 


Bedeutung der Kernspintomografie 


In erster Annäherung kann behauptet werden: 

Wenn 

+ der (zerebrale) Kernspintomografie-Befund un- 
auffällig ist, liegt wahrscheinlich eine idiopathi- 
sche Dystonie vor, 

+ Signalabweichungen bestehen, handelt es sich 
um eine symptomatische Dystonie. 


Neben der Darstellung struktureller Läsionen im 
engeren Sinne hat die Methode aber auch eine 
hohe diagnostische Affinität zu etlichen neurome- 
tabolischen Erkrankungen (» Tab. 11.9). 


Weitere Diagnostik und 
Dokumentation 


Stufe 1 der Diagnostik 


Diese Stufe (keine Hinweise für das Vorliegen einer 

symptomatischen Form) und Dokumentation soll- 

te unseres Ermessens - wenn nicht eine klare idio- 
pathische Zuordnung schon möglich ist - Folgen- 
des beinhalten: 

° Analyse von Kupfer (Serum, v.a. im 24-h-Urin), 
Coeruloplasmin; Akanthozyten im Blutbild; 
Aminosäuren und organischen Säuren (Urin), 

+ Kernspintomografie, 

e augenärztliche Untersuchung 


und außerdem 

+ Videoaufnahme, 

+ Effekt auf L-Dopa, 

+ Familienanamnese, Erbgang - spezielle neuroge- 
netische Beratung. 


Stufe 2 der Diagnostik 


e Blutgasanalyse, Laktat, Pyruvat (Mitochondrio- 
pathien wie Morbus Leigh), 

e Harnsäure (Lesch-Nyhan-Krankheit), 

+ Alpha-Fetoprotein, Immunglobuline (Ataxia tele- 
angiectatica), 

 Infekt- und immunologische Diagnostik (u.a. Lu- 
pus- und Antiphospholipid-Antikörper), 

Liquor (s.u.a. GLUT 1 Defekt), 

e |ysosomale Enzyme (speziell metachromatische 
Leukodystrophie und GM-Gangliosidosen), 
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Tab. 11.9 Neurometabolische Erkrankungen: MRT Basalganglienbefunde (T 2-gewichtet). 


Neostriatum: Caudatum/ Pallidum 


Putamen 
Morbus Wilson T 
Pantothenatkinase-2- Defi- 
zienz (früher: Hallervorden- 
Spatz-Krankheit) 
Morbus Leigh N 


infantile neuroaxonale Dys- 
trophie 


Cockayne-Syndrom Verkalkungssignale | 


Tetrahydrobiopterin-Defi- 
zienz (wie atypische Phe- 
nylketonurie) 


Aminosäuren-Abbaustörungen 
Ahornsirupkrankheit 


(N) 
(N) 


Glutarazidurie | t 


Propionazidurie 


Methylmalonsäureazidurie 


1: Hyperintensität; }: Hypointensität. 


+ Kreatin/Kreatinin-Quotient und Guanidinoaze- 
tat-Bestimmung (Kreatinmangelsyndrome), 

e Vitamin D, Parathormon (Morbus Fahr), Schild- 
drüsenhormone, 

e EMG, NLG, SEP, EEG; gef. ERG, 

e Abdomensonografie, 

° u.U. Biopsien. 


Zusammenfassung 


Dystonien sind mitunter besonders schwer von 
anderen Bewegungsstörungen abzugrenzen, da 
häufig auch schnelle, phasische Bewegungen auf- 
treten können, die Myoklonien oder einer Chorea 
ähneln. Zusätzlich können bei Dystonien Halte- 


63) 


} (mit zentraler 
Aufhellung) 


Verkalkungssignale | darin Signal ? 


Sonst 


« Mittelhirnatrophie 

e Signal 1 Tegmentum 

e Signal | Nucleus ruber + 
Colliculus sup. 

=Face of the giant Panda 


Eye of the Tiger 


u.U. auch Beteiligung Thalamus, 

Hirnstamm, Zerebellum, wei- 

teres Marklager 

 Kleinhirn(wurm)atrophie 

« Signal T zerebellärer Kortex 

* supra- und infratentorielle 
Atrophie 

® Leukodystrophie 

« auch Verkalkung Nucleus den- 
tatus 

weitere zystische oder verkalkte 

Marklagerläsionen 


Beteiligung Zerebellum, Hirn- 
stamm und -schenkel, dorsale 
Capsula interna 

verzögerte Myelinisierung 
verzögerte Myelinisierung 


Aufweitung Insel; frontotempo- 
rale Atrophie 
Myelinisierungsdefekte z. T. peri- 
ventrikulär 


und Aktionstremores auftreten, die von hochfre- 
quenten Myoklonien abgegrenzt werden müssen. 
Manchmal kann neben der Videoaufzeichnung 
und interdisziplinären Analyse der Symptomatik 
auch Elektrophysiologie helfen (Nachweis einer 
Pyramidenbahnläsion durch MEP, Abgrenzung 
Tremor/Myoklonus oder Registrierung dystoner 
Kokontraktion durch Oberflächen-/Nadel-Elektro- 
myografie. 

Der differenzialdiagnostische Zugang orientiert 
sich dann an der Frage, ob es sich um eine idio- 
pathische oder eine symptomatische Form han- 
delt. Die Verlaufs- und Manifestationscharakteris- 
tika (z.B. Progredienz bei neurometabolischen Er- 
krankungen oder attackenartig-episodisches Auf- 
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treten bei paroxysmalen Dyskinesien) sowie das 
Manifestationsalter und die Verteilung der dys- 
tonen Störung ermöglichen die weitere klinische 
Einordnung. 

Bei passendem Phänotyp kann die molekularge- 
netische Diagnostik zunehmend die Diagnose si- 
chern. Ansonsten stehen zerebrale Kernspintomo- 
grafie und neurometabolische Analysen im Zen- 
trum der Zusatzdiagnostik. 

Unter therapeutischen Gesichtspunkten ist der 
Versuch der Behandlung mit L-DOPA hervorzuhe- 
ben, falls es unter klinischen Gesichtspunkten 
nicht ausgeschlossen erscheint, dass eine Dopa-re- 
sponsive Dystonie vorliegt. Die Wirksamkeit 
anderer oraler Medikamente, insbesondere von 
Anticholinergika, ist bei Kindern besser als bei Er- 
wachsenen, insgesamt jedoch sehr begrenzt. Für 
kraniale, zervikale oder Fußdystonien stellt 
Botulinumtoxin aktuell die symptomatische The- 
rapie der ersten Wahl dar. Bei schweren, idiopathi- 
schen Dystonien sollte frühzeitig in Spezialzentren 
die Möglichkeit einer tiefen Hirnstimulation evua- 
luiert werden, da Pilotstudien eine günstige Beein- 
flussung der motorischen Entwicklung verglichen 
mit Spätoperationen im Erwachsenenalter nahele- 
gen. 


11.3.3 Parkinson-Syndrome 


In der Literatur sind Einzelfälle mit einer frühen 
Manifestation einer Parkinsonsymptomatilk be- 
schrieben. Diese sollen hier erwähnt werden. Im 
Vordergrund steht im Allgemeinen die hypokine- 
tisch-dystone Klinik. Insofern schließt sich dieser 
Part sozusagen als „Appendix“ an die „Dystonien“ 
an - bzw. könnte unter dem phänomenologischen 
Ansatz auch dort subsumiert werden. 


Genetische „idiopathische“ 
Entitäten im engeren Sinne 


a) genetische Parkinson-Syndrome: PARK Gene 2, 
7,8, 9, 

b) Dystonie-Parkinson-Syndrome (also im Gegen- 
satz zu „a.“ kein dopaminerges Defizit): DYT12 
(Rapid-onset-Parkinsonismus, s. Kap. 11.3.2) 
und DYT 16. 


Metabolisch-degenerative 
Erkrankungen im engeren Sinne 


a) NBIA (Neurodegeneration mit Brain Iron Accu- 
mulation), dazu gehörig: 
« PANK 2 (Pantothenat-assoziierte Neurodege- 
neration = früher: Hallervorden-Spatz), 
+ PLA2G2-Defekt, 
+ Neuroferritinopathien (Transporterstörun- 
gen). 
b) Morbus Wilson, 
c) Huntington-Disease (Westphal-Variante). 


Exogene Störungen 


Sehr selten in den ersten Dekaden parkinsonähn- 
liche Symptomatik aufgrund einer Läsion (z.B. 
ischämisch oder tumorös) im Bereich der entspre- 
chenden Basalgangliennetze bzw. bei Normal- 
druckhydrozephalus. 


11.3.4 Athetose 


Was bleibt - nach dem im Kapitel Dystonie Be- 

sprochenen (s. Kap. 11.3.2) - für die Athetose? 

+ Eine Bewegungsstörung speziell der Extremitä- 
ten, distal betont? 

+ Die langsamere Geschwindigkeit? 

° Der wurmartig-drehende Charakter? 

e Das Moment der andauernden Bewegung, die 
weniger fixierte Haltungsauffälligkeit? 


Typischerweise wird eine unwillkürliche, ununter- 
brochene Bewegung speziell der Hände, meist mit 
Überstreckung der Fingergrund- und Mittelgelen- 
ke in Handgelenksvolarflexionshaltung, atheto- 
tisch genannt. In der modernen Nosologie der Be- 
wegungsstörungen spielt die Athetose als isolierte 
eigenständige Entität eine zunehmend geringere 
Rolle. Meist wird die Athetose als Kombination 
choreatischer und phasisch dystoner Bewegungen 
bzw. Sonderform der Dystonie interpretiert. Die 
entsprechenden Krankheitsbilder werden folglich 
in den Abschnitten „Chorea“ und „Dystonie“, ins- 
besondere bei den paroxysmalen Dyskinesien be- 
handelt. 
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11.3.5 Chorea 


Definition und phänomenologische 
Abgrenzung 


Die Chorea ist eine 

e unwillkürliche, 

e planlose, also im Gegensatz zu Tremor und Dys- 
tonie nicht vorhersehbare, eben unregelmäßige 
Bewegung (fehlende zeitlich-räumliche Ord- 
nung), 

e von schnellem, abruptem Charakter. 


Manchmal fällt nur eine milde, unwillkürliche Ver- 
stärkung der Gestik und der mimischen Aus- 
drucksbewegungen auf. Dies gilt insbesondere für 
Fälle, in denen die Chorea nur auf das Gesicht 
beschränkt ist. Neben solchen regionalen Chorea- 
Formen können Halbseitenstörungen (Hemicho- 
rea) oder generalisierte Formen auftreten. In die- 
sen typischen Fällen entspricht der klinische 
Eindruck aufgrund der polytopen, fließend-wan- 
dernden Verteilung einer allgemeinen Bewegungs- 
unruhe oder Zappeligkeit. 


Differenzialdiagnostische Über- 
legungen zum Phänomen „Chorea“ 


Polytope, irreguläre Myoklonien 


Sie bieten (obwohl polytop) kaum ein so allgemein 
unruhiges, fließendes Bild; Bahnung eher durch 
Willküraktivität mit zunehmender Intensität bei 
besonders komplexen Aktivitäten wie Schreiben 
oder Malen (bei der Chorea häufig fehlende Ver- 
stärkung durch komplexe motorische Aufgaben, 
dagegen Verschlechterung durch emotionalen 
Stress); choreatische Hyperkinesen werden da- 
gegen häufig in gestische oder mimische Bewe- 
gungsabläufe eingebaut, um gegenüber der Um- 
welt kaschiert zu werden (z.B. nach ausfahrender 
Armbewegung streicht sich der Patient durchs 
Haar); elektromyografisch bei Myoklonien häufig 
unregelmäßiges Aktivitätsmuster mit Burst und 
bisweilen Ko-Kontraktion Agonist-Antagonist (bei 
der Chorea isolierte Aktivierung einzelner Mus- 
keln). 


Tics 


Eher stereotype, einfache oder komplexe Bewe- 
gungsmuster ganz überwiegend im Gesichts-, 
Kopf-, Hals-, Schulterbereich (bieten wiederum 


11.3 Bewegungsstörungen 


nicht das allgemeinzappelige Bild der Chorea); 
sind partiell unterdrückbar. Im Einzelfall können 
Chorea und Tics jedoch auch zusammen auftreten 
(z.B. Chorea Huntington). 


Ballismus 


Variante der Chorea: schleudernde, ausfahrende 
Bewegungen (also mit größerer Amplitude), meist 
mit proximalem Schwerpunkt; typischerweise als 
Mono- (eine Extremität) oder Hemiballismus. 
Meistens handelt es sich um transiente Störungen 
durch Läsionen im Bereich des kontralateralen Nu- 
cleus subthalamicus. 


Hyperkinetisches Syndrom 
(Attention Deficit Disorder) 


Störung der Aufmerksamkeit, Ausdauer und der 
emotionalen Steuerung, motorische Unruhe, meist 
Verhaltensprobleme, Teilleistungsstörungen. 


Klinische Charakteristika 


Die Beobachtung und klinische Untersuchung soll- 
te Auffälligkeiten im Liegen, Sitzen, Stehen und im 
Rahmen verschiedener Bewegungsabläufe erfas- 
sen. Die choreatischen Hyperkinesien können 
manchmal durch bestimmte Arm- oder Handhal- 
tungen bzw. -bewegungen, durch kognitive An- 
strengungen (Kopfrechnen) oder andere Stressfak- 
toren provoziert werden. Bei diskreter Ausprägung 
kann die Symptomatik durch leichtes Festhalten- 
lassen der Finger des Untersuchers erspürt wer- 
den. Eine mimische Beteiligung, auch eine Sprech- 
störung findet sich nicht selten. Als Impersistenz 
wird das Phänomen bezeichnet, dass Willkürbe- 
wegungen oft nicht anhaltend durchgeführt wer- 
den können, sondern unterbrochen werden (beim 
Faustschluss als Melkerhandgriff). Die Relaxation 
der choreatischen Muskelzuckung ist verzögert, 
als Gordon’sches Kniephänomen wird das lang- 
same Zurücksinken des Unterschenkels nach PSR- 
Auslösung bezeichnet. 

Diese klinischen Charakteristika können helfen, 
eine „Chorea“ von anderen hyperkinetischen 
Symptomen abzugrenzen. Nicht selten ist mit der 
Chorea eine Muskeltonusminderung assoziiert, es 
handelt sich dann um eine hyperkinetisch-hypoto- 
ne Bewegungsstörung. 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 


Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 


All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


323 


Störungen der Motorik 


Differenzialdiagnostischer Zugang chische Auffälligkeiten, emotionale Labilität oft 
zu Beginn. Begleitende psychatrische Störungen 


in Form von Tics, Verhaltensauffälligkeiten, 
Zwangssymptomen bisweilen sogar klinisch do- 
minierend. 

+ Verlauf: normalerweise Vollremission innerhalb 

von 2 bis max. 6 Monaten; Rezidivgefahr bei ca. 

20% der Fälle; selten chronische Verläufe. 

Pathogenese und Diagnosestellung: 

o klinische Symptomatik; AST und Anti-Hyaluro- 
nidase sowie AntiDNAse müssen nicht mehr 
erhöht sein. 

o Anti-Basalganglien-Antikörper (ABGA) im Se- 
rum. Mögliche Pathogenese durch Kreuzre- 
aktivität zwischen Antikörpern gegen Strepto- 

RE NER kokken und Neuronen der Basalganglien („mo- 

Von besonderer Bedeutung für die Differen- lekulares Mimikry“). Aktuell besteht noch eine 


zialdiagnose sind: wissenschaftliche Kontroverse über die Patho- 
e Diagnostik in Richtung einer Chorea Sydenham genität der ABGAs. 


(therapeutische Relevanz s. u.), 
e Schildrüsen-Labor, 
e Autoantikörper im Serum, 
e Blutausstrich auf Akanthozyten, 
+ Serum und 24-h-Urin auf Kupfer, 
e Untersuchung in Richtung eines GLUT 1 Defekts 


Die Frage, ob ausschließlich eine Chorea vorliegt 
oder ob sich weitere neurologische Befundabwei- 
chungen finden lassen, ist für die differenzialdiag- 
nostische Annäherung wesentlich. Finden sich iso- 
liert choreatische Bewegungen, verringert dies die 
Zahl möglicher Differenzialdiagnosen erheblich. 

In der Anamnese deuten epileptische Anfälle, 
Myoklonus, Ataxie, Parkinsonismus, Schlafstörun- 
gen und psychiatrische Symptome auf neurodege- 
nerative oder neurometabolische Erkrankungen 
hin. Eine sorgfältige Medikamentenanamnese ist 
auch bei Kindern essenziell, da auch hier eine tar- 
dive Chorea (z.B. durch Metoclopramid) vorliegen 
kann. 


o Test auf Herpes-Infektion, hier auch Induktion 
von ABGAs beschrieben; Relevanz aufgrund 
der Immunsuppression mit Triggerung der 
Chorea (auch z.B. im Kontext von HIV), 

o differenzialdiagnostische Abgrenzung u.a. von 
der lupus-assoziierten Chorea. 


(s. oben), oo Bedeutung u.a.: kardiale Klärung (rheumatische 
« Untersuchung in Richtung zentraler Augenbewe- Klappenveränderungen bei etwa einem Drittel 
gungsstörungen,, — . der Nichtbehandelten). 
e Kernspintomografie bei weiter ungeklärter e Pathogenese: Zusammenhang mit Streptokok- 
Symptomatik: keninfektion, die aber oft Wochen oder Monate 


o fokale Läsion i.e.S.(vaskuläre Auffälligkeiten, 
Tumoren, umschriebene Entzündungen,) 
o Symptome einer systemisch-metabolischen Er- 


zurückliegt; selten vorher rheumatisches Fie- 
ber. Rolle von Anti-Basalganglien-Antikörpern 


5.0. 
krankung. ° Therapie: 
o akut und chronisch-prophylaktisch Penizillin- 
Ursachen gabe, 


o u.U. Neuroleptika im Rahmen der Hyperkine- 
sien, 

o in therapierefraktären Fällen Behandlungsver- 

Chorea minor] Sydenham such mit Kortikosteroiden, i. v. Immunglobuli- 


e Manifestationsalter: Häufigkeitsgipfel 6.-10. Le- nen oder Plasmaseparation (einzelne Fall- 
bensjahr, häufiger bei Mädchen. berichte), . u 

« Symptome (Chorea Sydenham): Manifestations- o bei Herpes-Infektion/Enzephalitis ergänzende 
form des rheumatischen Fiebers mit abnehmen- Therapie der Grunderkrankung. 
der Häufigkeit in Nicht-Drittweltländern. Meist 
subakuter oder schleichender Beginn über d bis PANDAS 
Wochen, selten Monate, nach Streptokokken- 
infekt; choreatische Zuckungen speziell im Ge- 
sicht und der oberen Extremität, neben der mi- 
mischen Beteiligung z.T. Sprechstörung, auch 
Hemichorea; Verstärkung meist bei Willkürbe- 
wegungen; muskuläre Hypotonie; Unruhe, psy- 


(Übersicht s. >» Tab. 11.10.) 


(=Pädiatrische Autoimmune Neuropsychiatrische 
Disorder Assoziiert mit Streptokokken-Infektion.) 

Als Entität umstritten (auch als Differenzialdiag- 
nose bzw. Teilmenge der Tics diskutiert). 


324 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


11.3 Bewegungsstörungen 


Tab. 11.10 Differenzialdiagnose von Chorea-Erkrankungen mit Beginn vor dem 18. Lebensjahr. 


Diagnose Symptom Er re ne 
Paroxysmal paroxysmale kinesigene und non-kinesigene Dyskinesie 
„primär“ i.e.S benigne hereditäre Chorea 
neurometabolisch-heredodegenerativ Morbus Wilson 


Lesch-Nyhan-Syndrome 

Choreo-Akanthozytose 

Ataxia teleangiectatica 

Aminosäure-Erkrankungen 

Glutarazidurie Typ | 

Ornithintranscarbamylase-Mangel 

GMI- und GM2-Gangliosidosen 

Glukose-Utilisationsstörungen 

Kreatinmangelsyndrome (s. Kap. 12.1) 

Galaktosämie 

Friedreich-Ataxie und weitere genetische Ataxien 
autoimmun (inkl. postinfektiös) Chorea minor (Sydenham) 

PANDAS (s. u.) 

Morbus Behcet 

Lupus erythematodes 

Antiphospholipid-Antikörper-Syndrom 
endokrin/metabolisch Schilddrüsendysfunktionen 

Parathormonstörungen 

Natrium-/Kalzium-/Zucker-Störung 
Basalganglienläsionen Ischämie (u.a. Moya-Moya) 

Tumor 


Abszess/Infektion; u.a. HSV, HIV, EBV, C|D (Creutzfeldt- 
Jakob), Borrelien 


Medikamente Antikonvulsiva: 
« Phenytoin, 
« Carbamzepin, 
+ Valproat, 
© Gabapentin. 
Kontrazeptiva 


Dopaminantagonisten (tardiv) 


Methylphenidat 
Andere nach Operation mit Herz-Lungen-Maschine 
+ Symptome: o Auffälligkeiten bei der neurologischen Unter- 
o Vorliegen von Tics oder Zwängen, suchung (Chorea, Hyperaktivität u.a.). 
o Beginn meist zwischen 3. Lebensjahr und Pu- + Pathogenese: s. Chorea minor. 
bertät, 
o abrupter Beginn bzw. dramatische Verschlech- 
terungen im Verlauf, 
o zeitlicher Zusammenhang mit vorausgegange- 
ner Streptokokkeninfektion, 
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Lupus-erythematodes-assoziierte 
Chorea 


+ Symptome: ähnlich Chorea Sydenham; die Be- 
wegungsstörung kann einige Jahre vor weiteren 
systemischen Manifestationen auftreten; z. T. 
dann einziges neurologisches Symptom oder 
kombiniert mit Ataxie, Anfällen, psychischen 
Auffälligkeiten. 

+ Diagnosestellung: Lupus-Antikörper, Antiphos- 
pholipid-Antikörper (welche ein höheres Risiko 
für Lupus-Chorea anzeigen sollen). 


Paroxysmale Choreoathetosen 


(s. Kap. Paroxysmale Dyskinesien und » Tab. 11.8.) 


Chorea Huntington (HD) 


e Manifestationsalter: 

o meist Erwachsenenalter, 4. Dekade, 

o 1-12% manifestieren vor dem 20. Lebensjahr, 
beginnend im Kleinkindalter, 

o Erkrankungsbeginn bei Kindern mit Hunting- 
ton häufig vor den Eltern, 

o Manifestation zwischen 3. und 7. Lebensjahr, 
dann Vererbung meist über den Vater, 

o De-novo-Repeat-Expansion durch Männer mit 
hoch-normaler Repeat-Zahl (27-35, <3% der 
Bevölkerung) mit einem Risiko von 1/6241 bis 
1/951. 

+ Symptome: 

o bei Manifestation im Kleinkindalter schwere 
Entwicklungsstörung, 

o im Kindesalter Verhaltensauffälligkeiten als 
Frühsymptome; Rückzugstendenzen, mentaler 
Abbau, 

o oft hypokinetisch-rigide Form (Westphal-Vari- 
ante der HD) häufiger als Chorea, 

o zusätzlich Okulomotorikstörung, Anfälle, Myo- 
klonus, Ataxie, 

o rasche Progredienz. 

Bildgebende Verfahren: 

o Ventrikelerweiterung durch generalisierte 
Hirnatrophie, 

o Atrophie v.a. des Kaudatuskopfes, 

o Frühzeichen: T 2-Signalabweichungen im Puta- 
men und Caudatum bilateral. 

° Genetik: 

o pädiatrische Huntington-Erkrankung in 75- 
80% der Fälle vom Vater ererbt; klinisch als 
„Antizipation“ durch Repeat-Expansion nach 
paternaler Vererbung, 


o Familienanamnese nur in 75% informativ 
durch Nichtvaterschaft, Tod vor dem Manifes- 
tationsalter, De-novo-CAG-Expansion in den 
pathogenen Bereich (5. 0.), 

o adulte HD: Repeat-Expansion im Huntington- 
Gen (Chr. 4q) 36-40 Repeats, 

o pädiatrische HD: bis 250 Repeats, 

o Beginn: 

- nicht choreatisch, hypokinetisch-rigide: 55 
+14 Repeats, 
- choreatisch: 45+4 Repeats. 
Therapie: symptomatisch und palliativ. 


Benigne familiäre Chorea 


(BHC =benigne hereditäre Chorea.) 


Manifestationsalter: 

o bei Manifestation im Kindesalter meist BHC 1- 
Gen TITF-1/Nkx.2.1, Chr. 14q (TITF: Thyroid 
Transcription Factor), 

o bei Manifestation im Erwachsenenalter gene- 
tisch heterogen, u. a. BHC2-Genort auf Chr. 
8q21.3-23.3. 

Symptome: 

o häufig nur Chorea. 

o Bei einem Teil der Patienten sog. Brain-Thy- 
roid-Lung-Syndrom, bei dem neben der Chorea 
rezidivierende Pneumonien bis zum 2. Lebens- 
jahr durch Surfactantmangel und/oder mani- 
feste/latente Hypothyreose durch Anlagestö- 
rung der Schilddrüse vorkommen können. 

o Motorisch: häufig Hypotonie, verzögerte mo- 
torische Meilensteine, spastisch anmutendes 
Gangbild, Dystonie, häufig kompensatorische 
Anspannung der Extremitätenmuskulatur, um 
Chorea zu unterdrücken, 

o im Jugend-Erwachsenenalter häufiger (Teil)Re- 
mission, 

o bei frühzeitiger Behandlung der Hypothyreose 
meist, jedoch nicht regelhaft, normale geistige 
Entwicklung. 

Weitere Befunde: z. T. pathologischer Schilddrü- 

sen-Ultraschall mit kleinem Schilddrüsenvolu- 

men. 

Genetik (s. auch: Manifestationsalter): 

° autosomal-dominante Vererbung mit redu- 
zierter Penetranz, TITF-1-Gen, 

o bei heterozygoten genomischen Deletionen in 
der Region des TITF-1-Gens auch syndromaler 
Phänotyp mit zusätzlichen Symptomen zum 
typischen oben genannten Beschwerdebild 
möglich. 
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+ Therapie: 
o keine etablierte Therapie, 
o Levodopa mit Besserung des Gehens bei 1 Fa- 
milie, 
o selten schwere Hyperkinesien, dann ggf. Nito- 
mane oder Tiaprid erwägen (keine kontrollier- 
ten Studien). 


Neuroakanthozytosen 


Neuroakanthozytosen sind Erkrankungen, bei de- 
nen die Erythrozyten im peripheren Blut Akantho- 
zyten bilden. Es werden 3 Krankheitsgruppen un- 
terschieden: 

+ Neuroakanthozytosen i. e.S. Typisch ist die Kom- 
bination einer neuromuskulären Erkrankung mit 
einer choreatischen Bewegungsstörung, Anfällen 
sowie kognitiven und Verhaltensauffälligkeiten. 
Neurodegnerative Erkrankungen mit gelegentli- 
chem Nachweis von Akanthozyten. Hierzu zäh- 
len die Panthotenatkinase-assoziierte Neuro- 
degeneration (PKAN, früher Hallervorden-Spatz- 
Erkrankung) und die Huntington-Disease-like-2- 
Erkrankung (HDL2-Erkrankung). 

Die Bassen-Kornzweig-Erkrankung als Ataxie 
ohne Bewegungsstörung i. e.S.(Hypo- > A-Betali- 
poproteinämie, s. Kap. 11.2) 


Das x-chromosomal vererbte McLeod-Syndrom ist 

eine Erkrankung des Erwachsenenalters, ver- 

ursacht durch Mutationen des XK-Gens (praktisch 
nur Männer, mittlerer Erkrankungsbeginn, ZNS- 

Symptome häufig erst ab 40 Jahren). 

Für die Choreo-Akanthozytose bzw. Neuro- 
akanthozytose i.e.S. sind folgende Charakteristika 
bekannt: 

+ Manifestationsalter: häufig im Erwachsenen- 
alter, meist zwischen 20-40 Jahren, in einer Fa- 
milie mit VPS 13A-Mutation 8-12 Jahre. 

+ Symptome: 

o choreatische Zuckungen speziell im Gesicht 

daneben auch an den Extremitäten, 

° zZ. T. Aktionsdystonie orolingual beim Essen, 
(vokale) Tics, Selbstmutilationen im Mund-/ 
Lippen-Bereich, 

o psychoorganische Veränderungen, kognitiver 
Abbau, 

o z.T. axonale Neuropathie. 

+ Verlauf: progredient; letal nach 10-20 Jahren. 

+ Diagnostik: 

o klinische Symptomatik, 

o Akanthozyten im Blutbild, 


11.3 Bewegungsstörungen 


o (im EMG oft Denervierung; CT-Befund ent- 
spricht z.T. dem der Chorea Huntington). 
* Genetik: s. oben; auch nicht familiäre Fälle be- 
schrieben. 
+ Therapie: symptomatisch. 


Weitere Erkrankungen 
Immunologisch-infektiös 


Wie beschrieben: 
e Chorea Sydenham, 
e Jupus-assoziierte Chorea. 


(Residual-)Symptom 


e Sog. Zerebralparese (u.a. nach Kernikterus), 

e Trauma, 

e Medikamente (Antiepileptika wie Phenytoin, 
Phenobarbital, Primidon, Carbamazepin, Etho- 
succimid; Stimulanzien wie Methylphenidat; 
Neuroleptika; L-Dopa; Isoniazid; Lithium; Reser- 
pin; Kontrazeptiva), 

+ Toxine (Kohlenmonoxid), 

+ Enzephalitis. 


(Neuro-)metabolisch-degenerativ- 
neurogenetisch 


(s. » Tab. 11.10 und Kap. 11.3.2) 


Vaskulär 


+ Purpura Schoenlein-Henoch, 
+ Polyzythämie, 

e Moya-Moya-Syndrom, 

e Infarktereignis anderer Art. 


Idiopathisch 


+ Benigne familiäre Chorea, 
e paroxysmale Choreoathetosen (s. Kap. 11.3.2). 


Zusammenfassung 


Die choreatische Bewegungsstörung kann zum ei- 
nen die Erkrankung selbst darstellen (idiopathi- 
sche Form wie die benigne familiäre Chorea), zum 
anderen kann sie Symptom einer statischen oder 
z.B. neurometabolisch-degenerativen Grund- 
erkrankung sein und geht dann meist mit weiteren 
klinischen Befundabweichungen einher. Die Be- 
achtung des Manifestationsalters, der Art der Be- 
gleitsymptomatik, des Verlaufs und der Familien- 
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anamnese ermöglicht nicht selten eine klinische 
Verdachtsdiagnose. 

Die choreatische Zuckung hat eine gewisse topi- 
sche Bedeutung: Typisch ist eine Läsion im Stria- 
tumbereich, die häufig (bei den symptomatischen 
Formen) kernspintomografisch dargestellt werden 
kann. Als besondere Entität mit therapeutischer 
Relevanz ist die Chorea Sydenham herauszustellen. 


11.3.6 Ballismus 

Definition 

Es handelt sich um eine Bewegung, die 

e unwillkürlich (sozusagen die „Eintrittskarte in 
den Club“ der Dyskinesien), 

e rasch (was den Ballismus u. a. mit der Chorea 
verbindet), 

e schleudernd, ausfahrend ist, sowie 

° meist einen proximalen Schwerpunkt hat (also 
eine Bewegung aus dem Schulter- oder Becken- 
gürtel heraus). 


Der Ballismus kann damit als Sonderform der 
choreatischen Bewegungsstörung angesehen 
werden. 

Er tritt überwiegend als unilaterale Störung auf, 
meist kombiniert mit einer Hemiparese. Ihm liegt 
dann eine (zur Symptomatik kontralaterale) Läsion 
im Bereich des Nucleus subthalamicus bzw. der 
entsprechenden Verbindungen zugrunde. Das 
Symptom „Ballismus“ hat also vor allem eine topi- 
sche Bedeutung, weniger eine pathognomonische, 
obwohl eine gewisse Affinität zu vaskulären Stö- 
rungen besteht, zu 
e Ischämien, Blutungen, Angiomen; außerdem zu 
e Tumoren, 

e Infektionen (Enzephalitiden, Tuberkulose, Lues, 

Sarkoidose u. a.), 

° weiteren Residualsyndromen (nach Trauma, 

Ikterus) und 
+ neurometabolischen Erkrankungen (s. Chorea, 

Dystonie). 


Im Vordergrund steht also bei primär ätiopathoge- 
netisch nicht zuzuordnenden ballistischen Störun- 
gen die topisch orientierte Diagnostik, zzt. die 
Kernspintomografie. 


11.3.7 Myoklonus 


Definition und phänomenologische 
Abgrenzung 


Unter einer Myoklonie wird eine 

e unwillkürliche, 

+ schnelle, kurze Bewegung verstanden, hervor- 
gerufen durch 

a) eine Muskelkontraktion (positive Myoklonie), 

b) eine Innervationspause (negative Myoklonie). 


Die Myoklonie wird charakterisiert nach: 
+ Stärke: Grad des Bewegungseffektes. 
e Lokalisation: z.B. fokal, segmental, generalisiert. 
+ Zeitkriterien: 
o Häufigkeit (z.B. pro min oder h), 
o kontinuierlich - intermittierend, 
o unregelmäßig - rhythmisch. 
+ Provokation: 
o durch (bestimmte) Bewegungen (= Aktions- 
myoklonie), Haltungen, 
o akustische, optische, kutane Sinnesreize, 
o spontan, keine Provokationsfaktoren. 


Abgrenzung des Symptoms 
„Myoklonie“ 


Choreatische Zuckung 


(s. Kap. 11.3.5.) 
Chorea mit zeitlich-räumlich irregulärem Ge- 
samtbild (eher Einbau in Gestik und Mimik). 


Tics 


Sind stereotyper, imitieren eher eine normale 
Geste oder Bewegung, sind partiell unterdrückbar, 
äußern sich oft auch vokal und zusammen mit 
Zwangssymptomen. 


Tremor 


Kann in seltenen Einzelfällen mit Myoklonien ver- 
wechselt werden, die aber selbst in ihrer rhyth- 
mischen Variante nicht so stark oszillieren wie der 
Tremor; außerdem oft andere Provokationsbedin- 
gungen (s. Kap. 11.3.8); ggf. elektromyografische 
Analyse: bei der Myoklonie simultane (nicht alter- 
nierende) Entladungen; die Myoklonie stellt sozu- 
sagen ein rhythmisches „Hin“ dar, während bei 
vielen Tremorformen ein „Hin und Her“ registriert 
wird. 
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Klonus 


Spezielle Myokloniemanifestation; i.e.S.(soweit 
nicht noch physiologisch) ein durch eine kurze 
Muskeldehnung provoziertes Enthemmungsphä- 
nomen bei zentralen (pyramidalen) Läsionen, 
meist mit entsprechenden weiteren klinischen 
Symptomen; Frequenz bei 6Hz. 


Faszikulationen 


Entladungen einzelner oder nur weniger motori- 
scher Einheiten, die nicht zu einem Bewegungs- 
effekt führen; geringere Amplitude und kürzere 
Dauer im EMG als Myoklonien. 


Differenzialdiagnostische Fragen 


Liegen ausschließlich Myoklonien vor? Infrage 

kommen: 

+ physiologische Form (z.B. Einschlafzuckungen), 

+ essenzielle Variante (zZ. T. autosomal-dominant; 
s.U.), 

+ epileptische Myoklonien. 


Wo könnten die Myoklonien ihren Ursprung ha- 
ben? 
* Kortikal: Myoklonus oft unilateral und distal be- 
tont; EEG-Korrelat im Allgemeinen vorhanden; 
oft vergrößertes kortikales evoziertes Potenzial, 
z.B. nach Medianusstimulation = Giant-SEP und 
vergrößerter Long-latency-Reflex; im EMG meist 
kurze Potenziale < 100 ms. 
Subkortikal-retikulär: eher bilaterale, aus- 
gedehntere Aktivierung proximaler Muskeln; im 
Allgemeinen kein EEG-Äquivalent; weitere Hirn- 
stamm-, extrapyramidalmotorische oder zere- 
belläre Symptome häufig assoziiert. 
Spinal: oft rhythmische, z.T. segmentale Myo- 
klonie mit niedriger Kontraktionsfrequenz; im 
EMG meist länger anhaltende Bursts bei 150- 
500 ms; Vorkommen insgesamt selten, u.a. im 
Rahmen von spinalen Raumforderungen, Myeli- 
tiden. 
+ Peripher-neurogen: sehr selten, im Rahmen von 
peripheren Nervenschädigungen fokal-segmen- 
tale Myoklonie. 


Ist die Krankheit 

+ progredient (ein neurometabolisch-degenerati- 
ves Leiden, im Einzelfall z.B. eine Masern- oder 
HIV-vermittelte entzündlich-immunologische 
Erkrankung) oder 


11.3 Bewegungsstörungen 


° stationär, z.B. ein Residualsyndrom nach Hypo- 
xie? 


An dieser Stelle soll nochmals betont werden, dass 
die verschiedenen Ansätze zur weiteren Einord- 
nung nicht alternativ oder sukzessive zum Einsatz 
kommen, sondern in der Praxis im Allgemeinen 
ineinandergreifen. 


Ursachen 


Physiologische und essenzielle 
Varianten 


+ Physiologische Myoklonien z.B. beim Einschla- 
fen oder als Schreckreaktion. 

e Essenzielle Myoklonien (Entität nun infrage ge- 
stellt; gehen nach neuen Erkenntnissen im Myo- 
klonus-Dystonie-Syndrom bzw. den familiären 
Tremor-Syndromen, Tremor-Dystonie bzw. Tre- 
mor-Myoklonie, auf; s.a. ADCME). 

o Symptome: 

- kurze, schwache, unregelmäßig-asymmetri- 
sche Zuckungen, 10-50-mal/min, bei Will- 
kürinnervation Abschwächung; Beginn 
Kindheit, Erwachsenenalter, 

- komplexe Myoklonien eher im Hals-Schul- 
ter-Arm-Bereich, 

- willkürinnervationsgetriggerte, eher pro- 
ximale Myoklonien. 

+ Variante (?): nächtliche Myoklonien, z.T. kom- 
biniert mit Restless legs (s. Kap. 9.4). 

+ Besonderheit: in einigen Fällen Besserung auf 
Alkohol. 

+ Weitere Befunde: meist unauffällig, nur gele- 
gentlich essenzieller Tremor; normales EEG, kei- 
ne Epilepsie. 

+ Genetik: z.T. autosomal dominant (s.0.). 

« Behandlung: Versuch mit Clonazepam, Carba- 
mazepin, Valproat, Tetrabenazin. 


(Hereditäre) Myoklonus-Dystonie (M-D) 


+ Synonyme: 
o (hereditärer) essenzieller Myoklonus, Para- 
myoclonus multiplex Friedreich. 
o Die Myoklonus-Dystonie wird zu den Dys- 
tonie-Plus-Syndromen gerechnet. 
+ Manifestationsalter: 
o frühe Kindheit, meist 5.-10. Lebensjahr, 
o in Einzelfällen auch im 1. Lebensjahr, 
o praktisch nie Beginn über 25. Lebensjahr. 
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+ Symptome: kurze, heftige Myoklonien speziell 
der Arme und im Halsbereich (die benigne here- 
ditäre Chorea befällt dagegen eher die Beine), 
z. T. Schreibkrampf, weitere Dystoniemanifesta- 
tionen 

+ Charakteristisch: 

o in Ruhe häufig keine oder nur seltene Myoklo- 
nien, 

o erhebliche Triggerung durch komplexe motori- 
sche Aufgaben wie Schreiben oder Zeichnen, 

o Besserung auf Alkohol (nicht spezifisch). 

+ Weitere Befunde: psychiatrische Komorbidität 
(v. a. Angststörungen, Depression, seltener 
Zwangserkrankungen). 

Genetik: 

o DYT 11: (SGCE-Gen) heterozygote Funktions- 
verlust- und Missense-Mutationen im Epsilon- 
Sarkoglykan-Gen (autosomal-dominant); hoch 
spezifisch: Kinder betroffener Frauen sind als 
Mutationsträger asymptomatisch aufgrund 
maternalen genomischen Imprintings, 

o DYT 15-Genort: auf Chromosom 18p, nur in 
einer Familie mit autosomal-dominantem Erb- 
gang, 

o selten: betont phasische Dystonien (= myoklo- 
nische Dystonien) bei DYT 11-Mutationsträ- 
gern. 

+ Therapieoptionen und Betreuung: Medikamen- 

te (Benzodiazepine, Valproat, Levetiracetam, An- 

ticholinergika, ganz u.U. Tetrabenazin, Baclofen, 

Clozapin) 

Botulinum-Toxin bei deutlicher fokaler Dystonie 

tiefe Hirnstimualtion (Globus pallidus bzw. in- 

termediärer Kern des Thalamus) 

Plattform Website "MyoclonusDystonicSyndrom/ 

DYT 11" 

Differenzialdiagnosen: 

o idiopathische Torsionsdystonien mit betonten 
phasischen Bewegungsmuster (= myoklonische 
Dystonie), 

o benigne hereditäre Chorea (mit TITF-1-Muta- 
tionen durch meist konstante choreatische Be- 
wegungen (s. Kap. 11.3.5), 

o Tourette-Syndrom gerade bei Komorbidität mit 
Angst- und Zwangserkrankungen durch Varia- 
bilität der Hyperkinesien. 


ADCME 


(= Autosomal-dominant cortical Tremor, Myoclo- 
nus and Epilepsy; weitere Kombinationen be- 
schrieben - Nosologie noch nicht klar.) 

e Manifestationsalter: ab 2. Dekade. 


+ Symptome: 

o Tremor besonders als Halte-Aktions-Tremor; 
EMG-Bursts anders als beim essenziellen Tre- 
mor synchron zwischen Agonisten und Anta- 
gonisten, 

o Myoklonus als kortikal identifizierbares Phä- 
nomen über EEG-Analysen (Backavaraging); 
EMG-Bursts, 

o seltene tonisch-klonische Anfälle und Fotosen- 
sibilität. 

e Ätiologie: autosomal-dominant; europäische Pa- 
tienten mit Gendefekt in 2p11.1-q12.2. 
+ Behandlung: Valproat (VPA), Levetiracetam 

(LEV), Benzodiazepine; Pirazetam beim kortika- 

len Myoklonus. 


Neurometabolisch-degenerative 
Krankheiten 


Morbus Wilson 


Ein Morbus Wilson ist wie bei fast allen (ungeklär- 
ten) dyskinetischen Störungen aufgrund der The- 
rapierelevanz auszuschließen; viele metabolisch- 
degenerative Erkrankungen können auch mit 
Myoklonien einhergehen (s.a. Kap. 11.3.2); zu 
denken ist vor allem an 

e |ysosomale Speicherkrankheiten, 

+ Zeroidlipofuszinosen, 

° evtl. auch an Mitochondriopathien. 


GM2-Gangliosidose, Morbus Tay-Sachs 


+ Frühe Entwicklungsstörung, besondere Schreck- 
haftigkeit in den ersten Monaten, im 2. Lebens- 
jahr tonische Anfälle, 

e kirschroter Makulafleck; z.T. Makrozephalie, 

+ juvenile und adulte GM2-Gangliosidose mit un- 
terschiedlichen Symptomen, z. T. ähnlich einer 
spinalen Muskelatrophie, einer ALS oder einer 
progressiven zerebellären Ataxie. 


Juveniler Morbus Gaucher 


Neben Myoklonien Okulomotorikstörung, Anfälle, 
mentaler Abbau. 

Typ I Sialidose: Myoklonien und Visusstörung, 
kirschroter Makulafleck, Manifestationsalter 8.- 
15. Lebensjahr. 

Typ II Sialidose: Entwicklungsstörung, Viszero- 
megalie, dysmorphe Stigmata, ebenfalls auto- 
somal-rezessiver Erbgang, Manifestationsalter 
10.-30. Lebensjahr. 
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Zeroidlipofuszinosen, spät-infantiler Typ 


+ Manifestationsalter: 2.-4. Lebensjahr, 

+ Symptome: Verlust von Fertigkeiten; Anfälle, 
Myoklonien, weiterer allgemeiner Abbau, Spas- 
tik, Ataxie, Fundusveränderungen. 

+ Bildgebende Verfahren: langsam progrediente 
Hirnatrophie, z. T. zerebellär betont. 

e EEG: typische Reaktion auf langsame Beflicke- 
rung (1/s) — positive, besonders okzipitale (Poly) 
spike Waves - besonders durch Einzelblitze. 

+ Diagnose: 

o Sicherung durch typische bioptisch-elektro- 
nenmikroskopische Befunde; auffällige Struk- 
tur von Lysosomen mit Speichermaterial; 
eventuell auch elektronenmikroskopisch sicht- 
bare Einschlusskörperchen in Lymphozyten 
(häufiger beim juvenilen Typ), 

o Enzym TPP (Tripeptidylpeptidase) erniedrigt, 

o zumindest im Verlauf tapetoretinale Degenera- 
tion, 

o pränatale Diagnose s.u. 

« Ätiologie/Genetik: autosomal-rezessive Ver- 
erbung; CLN2 auf 11p15; Tripeptidylpeptidase- 
defekt. 

+ Therapie: Versuch mit intrathekalem Enzym- 
ersatz kann Progredienz verlangsamen. 


Zeroidlipofuszinosen, juveniler Typ 


+ Manifestationsalter: 4.-10. Lebensjahr. 

+ Symptome: Visusverschlechterung, später psy- 
chische Veränderungen, extrapyramidal-motori- 
sche Störungen, Dysarthrie, Spastik, Myoklonien, 
Anfälle. 

+ Bildgebende Verfahren: Hirnatrophie. 

+ Diagnose: 

o vakuolisierte Lymphozyten, 

o Biopsie (Haut, Konjunktiva, Rektumschleim- 
haut): elektronenmikroskopisch typische Ein- 
schlusskörperchen, 

o tapetoretinale Degeneration. 

+ Pränatale Diagnostik: bei beiden Typen eventu- 
ell Elektronenmikroskopie des Chorionzotten- 
biopsats. 

« Ätiologie: autosomal-rezessiver Erbgang; CLN3- 
Gen auf 16p12; Defekt des 438 Aminosäuren-Po- 
lypeptids. 


MERRF 
(= Myoklonusepilepsie mit Ragged Red Fibers.) 
Mitochondriale Enzephalomyopathie, wohl 


Überschneidung mit Ramsay-Hunt-Syndrom 


11.3 Bewegungsstörungen 


e Manifestationsalter: variabel, eher 2. Lebens- 
Jahrzehnt (5.-40. Jahr). 
+ Symptome: Ataxie, Myoklonien, im Vordergrund 
außerdem oft Minderwuchs, Hörminderung. 
+ Diagnose: 
° Muskelbiopsat, 
o molekulargenetische Untersuchung (auch) aus 
dem Biopsat: mitochondriale DNA-Punktmuta- 
tion (tRNA-Lysin-Mutation). 


Als weitere neurometabolisch-degene- 
rative Krankheiten kommen infrage 


e Juveniler Niemann-Pick, 

+ metachromatische Leukodystrophie, 

 infantile neuroaxonale Dystrophie, 

e Adrenoleukodystrophie, 

e PKAN (= Pantothenat-assoziierte Neurodegene- 
rationen) bzw. NBIA (=Neuronal Brain Iron Accu- 
mulations), dazu gehört die früher als Hallervor- 
den-Spatz-Krankheit bezeichnete Entität. 


Epilepsien 

(s.a. Kap. 9.5) 

Myoklonien werden bei etlichen Epilepsien be- 
obachtet, speziell bei: 

e benigner myoklonischer Epilepsie des Kindes- 
alters: bilaterale einzelne oder serielle, z. T. sti- 
mulusinduzierte Zuckungen der oberen Extre- 
mität; interiktales EEG unauffällig, 

e schwerer (severe) myoklonischer Epilepsie des 
(Klein-)Kindesalters (Dravet-Syndrom = SMEI): 
oft primär fieberinduzierte Anfälle; auch 

(Hemi-)Grand Mal; EEG zunächst unergiebig; 
Punktmutationen des SCNA1-Gens meist nach- 
weisbar, 

+ myoklonisch-astatischer Epilepsie (Doose-Syn- 
drom): symmetrische Zuckungen (< 100 ms) und 
nachfolgend kurze Atonie; Sturzgefahr, Status- 
neigung, 

+ juveniler myoklonischer Epilepsie (Janz-Syn- 
drom): Zuckungen speziell im Schulter-Arm-Be- 
reich; eher morgens (Wegschleudern von Ge- 
genständen). 


Progressive Myoklonusepilepsien 


(Vermutlich heterogene Gruppe.) 

° Unverricht-Lundborg: Beginn mit Anfällen, 6.- 
13. Lebensjahr; dann speziell nächtliche bis mor- 
gendliche Myoklonien, keine (wesentliche) De- 
menz; Genetik: Defekt im Cystatin BJEPM1-Gen 
auf21q922.3. 
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e Lafora-Einschlusskörper-Krankheit: Beginn 
später, 8.-18. Lebensjahr; Anfälle, Demenz, zere- 
belläre Symptome; Genetik: Defekt im Laforin 
EPM2A-Gen, das das Protein Laforin kodiert (auf 
6q23-25) (bzw. Malin/EPM2B). 


Bei beiden Formen entsprechen die Myoklonien 
nicht den Anfällen, korrelieren also nicht mit den 
im EEG sichtbaren Entladungen; therapeutisch 
steht die Epilepsiebehandlung im Vordergrund 
(Valproat, Clonazepam). 

Den progressiven Myoklonusepilepsien können 
folgende - oben abgehandelte - Erkrankungen zu- 
gerechnet werden: 

e Sjalidosen, 

+ Formen der neuronalen Zeroidlipofuszinosen, 

e Mitochondriale Enzephalopathien wie MERFF 
(Myoclonus Epilepsy with ragged red Fibres), 

+ Residualsyndrome, 

e Lance-Adams-Syndrom: 

o Aktions- und Intentionsmyoklonien nach 
schweren (komatösen) hypoxischen Hirnschä- 
digungen, 

o Myoklonien während des Komas, z. T. auch erst 
danach, teilweise mit zerebellärer Ataxie; ge- 
ringe therapeutische Beeinflussbarkeit. 


Infektiös-immunologische 
Erkrankungen 


SSPE 


(= Subakute sklerosierende Panenzephalitis.) 
e Manifestationsalter: Kindes- bis Jugendalter. 
° Symptome: 
o psychoorganische Zeichen, Abbau, 
o obligatorisch: permanente, meist rhythmische 
Myoklonien, mehrfach pro min, 
o EEG: generalisierte, polyphasische Gruppen 
von>1s Dauer, 
o Ätiologie: Slow-Virus-Infektion, wahrschein- 
lich im Zusammenhang mit einem Masernvi- 
Tus. 


Myoklonische Enzephalopathie 


(s.a. Kap. 11.2 und Kap. 10.1.) 

+ Manifestationsalter: 1.-5. Lebensjahr. 

+ Symptome: Myoklonien, Ataxie, chaotische Au- 
gen bewegungen (Opsoklonus), psychoorgani- 
sche Beeinträchtigung. 

+ Relevanz: Neuroblastomdiagnostik. 

+ Therapie: Behandlung mit Steroiden, ACTH. 


° Sonderform: Gaumenmyoklonie, Gaumensegel- 
nystagmus. 

+ Symptome: meist rhythmische, schnellfrequente 
Zuckungen des Gaumens, teils auch benachbar- 
ter Muskeln, teils mit Pendelnystagmus oder 
Klickgeräuschen durch Beteiligung der Tuben- 
muskulatur; Gaumenzuckungen im Schlaf oft 
persistierend; Manifestation manchmal Monate 
nach möglichem Läsionsereignis. 

+ Topische Bedeutung: zentraler tegmentaler 
Trakt, dentato-rubro-oliväre Verbindungen. 

+ Diagnostik: Kernspintomografie mit entspre- 
chender Fokussierung. 

+ Behandlung: nicht sehr aussichtsreich (Trihexy- 
phenidyl, Carbamazepin, ggf. Botulinustoxin bei 
Ohrklick). 


Zusammenfassung 


Nach Analyse des Symptoms (und Abgrenzung des 

Myoklonus von anderen Bewegungsstörungen) all- 

gemeine Einordnung in den Verlauf und die wei- 

tere Symptomatik und Korrelation zum Manifesta- 
tionsalter. 

Zuordnung in Richtung einer benignen, aus- 
schließlich mit Myoklonien einhergehenden, phy- 
siologischen oder essenziellen Form oder in Rich- 
tung einer symptomatischen Manifestation mit 
weiterem Klärungsbedarf. 

Versuch der topischen Einordnung des Symp- 
toms „Myoklonie“ (Myoklonien können nicht nur 
im Gehirn generiert werden). 

Entscheidung, ob es sich um epileptische Myo- 
klonien handeln könnte: EEG-Ableitungen: 

+ Bedeutung für die nosologische Zuordnung (Epi- 
lepsiesyndrome i. e.S. bzw. Enzephalopathie mit 
Epilepsie), 

e Bedeutung für die Behandlung. 


Das Ursachenspektrum, nach dem sich auch die 
anamnestischen Fragen und diagnostischen Maß- 
nahmen richten müssen, umfasst: 

+ physiologische oder essenzielle Varianten, 

+ Residualsyndrome (z.B. nach Anoxie, Ischämie, 
Trauma, Intoxikation u.a. mit Quecksilber, Äthyl- 
alkohol, Wismutsalzen), 

+ Symptom einer internistischen Grunderkran- 
kung, die sich auch in anderen Auffälligkeiten, 
oft einem organischen Psychosyndrom, zeigt 
(hepatische oder renale Störung, Elektrolytver- 
schiebungen wie Hyponatriämie, Hypoglyk- 
ämie), 
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« neurometabolische Leiden, 

+ infektiös-immunologisch vermittelter Myoklo- 
nus (wie bei SSPE, Creutzfeld-Jakob-Krankheit, 
HIV, akute [z.B. Herpes-]Enzephalitis). 


11.3.3 Tremor 


Definition und phänomenologische 
Abgrenzung 


Beim Tremor handelt es sich um eine 

e unwillkürliche, 

* regelmäßige, rhythmische, oszillierende Bewe- 
gung (eines oder mehrerer Körperteile) mit kon- 
stanter Frequenz und 

« bestimmten elektromyografischen Charakteristi- 
ka (s.u.). 


Die phänomenologische Abgrenzung des Symp- 
toms „Tremor“ von anderen Hyperkinesen ist 
meist nicht schwierig; einzig die Verwechselung 
mit regelmäßigen (Aktions-)Myoklonien kann na- 
he liegen. Ggf. muss myografisch untersucht wer- 
den. Beim Tremor zeigt sich dann: 

+ eine bestimmte Beziehung zwischen Frequenz 
und Dauer der EMG-Bursts, 

+ ein charakteristisches Muster für einige Tremor- 
formen, z.B. für den orthostatischen Tremor 
(14-18 Hz-Bursts im Bereich der Beinmuskula- 
tur), 

+ beim Ruhetremor meist eine reziproke alternie- 
rende Innervation von Agonisten und Antagonis- 
ten, 

+ beim Haltetremor meist nur eine Agonisten- 
aktivierung. 


Die neurophysiologische Analyse ermöglicht auch 
die Unterscheidung des Tremors von der Asterixis 
(negativer Myoklonus), bei der ein tremorähn- 
liches Bild durch hauptsächlich bei Halteinnervati- 
on myografisch registrierbaren Entladungspausen 
auftritt. Asterixis wird vor allem bei Intoxikationen 
beobachtet; wahrscheinlich entspricht auch der 
bei ausgestreckten Armen registrierbare Flapping- 
Tremor (z.B. im Rahmen einer Leber- oder Nieren- 
störung) eher einer negativen Myoklonie; er soll 
aber - da er allgemein als Tremor bezeichnet wird 
- weiter hier aufgeführt werden. 

Der Klonus stellt, soweit er nicht als erschöpf- 
licher Klonus noch physiologisch ist, einen Teil des 
spastischen Syndroms, ein Zeichen der Pyrami- 
denbahnläsion dar. 


11.3 Bewegungsstörungen 


Differenzialdiagnostischer Zugang 
Die Tremoranalyse 


Wesentlich ist zum einen die Einteilung nach der 

Frequenz: 

« 8-12 Hz: (verstärkter) physiologischer Tremor 
(Sympathomimetika, Hypoglykämie, Angst, 
Stress, Hyperthyreose), 

+ 5-9 Hz: essenzieller Tremor (u. a.), 

e 4-5Hz: parkinson(ähnlicher) Tremor, 

e 2,5-4Hz: zerebellärer Tremor. 


Zum anderen ist die Abhängigkeit vom Innervati- 
onszustand wesentlich: 

+ Ruhetremor: parkinson(ähnlicher) Tremor, 

e Haltetremor: essenzieller Tremor (u.a.), 

+ Aktionstremor: essenzieller Tremor, 

e Intentionstremor: zerebellärer Tremor. 


Der im Alter häufige Ruhetremor wird in der Neu- 

ropädiatrie selten gesehen; wenn doch, dann weist 

er auf eine Störung im entsprechenden Basalgan- 
gliensystem hin (z.B. im Rahmen eines neurome- 
tabolisch-degenerativen Leidens). Der (z.B. beim 

Vorhalten der Hände erst auffallende) Haltetremor 

und der (sich z.B. beim Führen eines Glases zum 

Mund zeigende) Aktionstremor sind häufiger; bei- 

de sprechen für einen essenziellen Tremor (s. u.). 
Der sich im Verlauf der Bewegung kurz vor Er- 

reichen des Ziels verstärkende bzw. dort erst ma- 

nifest werdende Intentionstremor wird besonders 

bei Kleinhirnschädigungen gesehen. Eine Mi- 

schung von Halte- und Intentionstremor ist auch 

eine neurologische Komplikation bei Leber- und 

Nierenfunktionsstörungen (zZ. T. entsprechend dem 

Flapping-Tremor; s.o.). Die Kombination von Ruhe-, 

Halte- und Intentionstremor wird u.a. bei Multi- 

System-Degenerationen, Multipler Sklerose, Mor- 

bus Wilson und weiteren den Hirnstamm schädi- 

genden Läsionen beobachtet. Die Frequenz ist 
dann niedrig (2-5Hz) und es treten bei intendier- 
ten Bewegungen oft myokloniforme Auslenkungen 
auf. 

In diesem Abschnitt soll Folgendes hervorgeho- 
ben werden: 

+ Die Tremoranalyse allein führt manchmal schon 
zur Diagnose: beispielsweise ist ein isolierter 
Halte- und Aktionstremor mit einer klinisch ge- 
schätzten oder elektromyografisch bestimmten 
Frequenz von etwa 5-7 Hz ein essenzieller Tre- 
mor, zumindest bei entsprechender Familien- 
anamnese. Eine weitere Diagnostik ist nicht an- 
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gezeigt, eine Behandlung nur bei Leidensdruck 
sinnvoll. 

Die dargestellte Tremoranalyse hat topisch-funk- 
tionelle Bedeutung: So ist z.B. bei einem Intenti- 
onstremor bis zum Beweis des Gegenteils eine 
(ipsilaterale) Kleinhirnhemisphärenläsion anzu- 
nehmen; die Relevanz für die Diagnostik liegt 
auf der Hand. 

Aus der Tremoranalyse ergeben sich im Einzelfall 
pragmatisch-therapeutische Ansätze: Auch 
wenn letzthin eine weitere ätiopathogenetische 
Einordnung nicht möglich sein sollte, wird ein 
dem Parkinsonsyndrom ähnlicher Tremor auch 
primär so behandelt (wenn notwendig), also mit 
Anticholinergika bzw. Dopaminergika. 


Die weitere diagnostische Annäherung gelingt mit 

den Fragen: 

e Liegen Hinweise auf eine Progredienz vor, bei- 
spielsweise auf eine neurometabolisch-degene- 
rative Störung oder eine Raumforderung, oder 
scheint es sich um eine stationäre Problematik 
zu handeln? 

o Welche Begleitsymptome liegen vor, welche an- 
deren neurogenen oder nicht neurogenen Syste- 
me scheinen beteiligt zu sein? 


Die Tremorentitäten i.e.S.- wie der essenzielle 
Tremor - lassen keine weiteren Störungen erken- 
nen, während z.B. bei der Pelizaeus-Merzbacher- 
Erkrankung ein Nystagmus und spastische sowie 
extrapyramidal-motorische Symptome zusätzlich 
zu erwarten sind. 


Ursachen 
Physiologische und essenzielle Formen 


Physiologischer und verstärkter physiologischer 

Tremor Kleinamplitudiger, klinisch meist kaum 

sichtbarer Tremor, Frequenz 7-12Hz. Verstärkt 

bei: 

e Stress, Angst, Anstrengung, 

° Medikamenteneinnahme (adrenerge Agonisten, 
auch Nikotin), 

e Schilddrüsenüberfunktion. 


Essenzieller Tremor 


e Manifestationsalter: junges Erwachsenenalter; 
aber auch bereits im 1. Lebensjahrzehnt. 

+ Symptome: manchmal harmlose, Sekunden dau- 
ernde Schauderattacken im Kleinkindesalter als 


Vorboten; dann Aktions- und Haltetremor spe- 
ziell der Arme und Hände, Frequenz etwa 5- 
8 Hz, in den ersten Jahren durchaus auch schnel- 
ler; selten mit Kopf- und Hals-, bzw. Stimmbetei- 
ligung. 
+ Besonderheit: meist Besserung nach Alkoholge- 
nuss. 
+ Genetik: z. T. autosomal-dominante Vererbung; 
3 Genorte kartiert (ETM 1-3; noch keine Gene). 
+ Therapie: falls erforderlich 
o Betarezeptorenblocker wie Propranolol 
(1-2 mg/kgKG/d) oder Metroprolol, 
o Topiramat, 
o Primidon (2-10 mg/kgKG/d), 
o Gabapentin (bei den Alkoholsensitiven). 


Sonderformen 
Spasmus nutans 


+ Manifestationsalter: zweite Hälfte des 1. Le- 
bensjahres. 

+ Symptome: Kopfwackeln bzw. Kopftremor (2-3/ 
s), Kopfschiefhaltung und meist schnellfrequen- 
ter, kleinamplitudiger, selten unilateraler, nicht 
immer nur horizontaler Nystagmus. 

+ Weitere Befunde: unauffällig, kein organisches 
Korrelat fassbar. 

+ Verlauf: Spontanremission meist im 2.-4. Le- 
bensjahr. 


Bobble-Head-Doll-Syndrom 


+ Manifestationsalter: Säuglinge, vor allem 7. Wo- 
che bis 5. Monat. 

+ Symptome: grober, langsamer, regelmäßiger 
Kopftremor (1-3/s), horizontal oder vertikal, 
verschwindet im Schlaf, Abschwächung bei will- 
kürlichen Kopfbewegungen; Symptomatik ins- 
gesamt ähnlich dem Spasmus nutans, 

° Ursache: meist Fehlbildungen mit langsam ent- 
stehender Hirndrucksymptomatik, etwa bei ba- 
salen Subarachnoidalzysten, Zysten im Bereich 
des 3. Ventrikels und bei Aquäduktstenosen. 


Paroxysmaler, dystoner Kopftremor 


+ Manifestationsalter: Jugendalter. 

+ Symptomatik: Attacken von horizontalem Kopf- 
wackeln (Nein-Tremor), 1-30 min Dauer; Kopf- 
neigung. 

+ Weitere Befunde: unauffällig. 

° Genetik: keine familiäre Häufung bekannt. 

+ Therapie: Versuch mit Clonazepam. 
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Jactatio capitis 


(s. a. Kap. 9.2.) 

Kann nach den definitorischen Kriterien des Tre- 
mors nur mit Einschränkung hier aufgeführt wer- 
den, ist differenzialdiagnostisch aber von Bedeu- 
tung: Kopfwackeln bei Säuglingen und Kleinkin- 
dern, im Allgemeinen ohne weitere Auffälligkeiten 
oder Krankheitswert, nur selten Hinweis auf De- 
privation oder andere Entwicklungsstörung. 


Medikamenten- und toxininduzierter 
Tremor 


+ Sympathomimetika, 

e Schilddrüsenhormone, 

+ Neuroleptika; Antidepressiva; Lithium, 
e Steroide, 

« Medikamenten- und Drogenentzug, 

e Schwermetalle, Kohlenmonoxid u.a. 


Neurometabolisch-degenerative 
Krankheiten 


e Morbus Wilson, 

+ Pelizaeus-Merzbacher-Erkrankung, 

e Ataxia teleangiectatica, 

+ idiopathische Torsionsdystonie; DOPA-responsi- 
ve Dystonie (s. Kap. 11.3.2), 

e Morbus Parkinson, weitere Systemdegeneratio- 
nen (pallido-nigral, olivo-ponto-zerebellär, stria- 
to-nigral), 

+ Dyssynergia cerebellaris myoclonica; Ramsay- 
Hunt-Syndrom, 

+ bei peripheren Neuropathien (zZ. T. bei HMSN 
[= hereditäre motorisch-sensible Neuropathien], 
speziell beim klassischen Typ I und beim Roussy- 
Levy-Syndrom [CMT 1B/Mutationsanalyse mög- 
lich] auch bei Paraproteinämien - insgesamt 
eher Haltetremor). 


Metabolisch-endokrine Störungen 


e Leberfunktionsstörungen, 

+ Nierenfunktionsstörungen, 

e Hyperthyreoidismus und Hyperparathyreoidis- 
mus, 

« Hypomagnesiämie, Hypokalzämie, Hypoglyk- 
ämie. 


11.3 Bewegungsstörungen 


Holmes-Tremor 


e Ruhe-, Halte- und Aktionstremor, 

° niedrige Frequenz von 2,5-5 Hz, 

e Latenz von d bis Jahren zwischen Hirnstamm- 
und Kleinhirnschädigung (oft ischämischer Art) 
und Tremormanifestation. 


Tremor als Symptom bei 


° Raumforderungen, 

e Multipler Sklerose; anderen entzündlichen oder 
immunologischen Prozessen, 

+ Trauma, Insult. 


Psychogener Tremor 


+ meist plötzliches Auftreten und Spontanremis- 
sionen, 

° variable Frequenz; Ablenkbarkeit; selten Finger- 
beteiligung, 

+ fühlbare muskuläre Verspannung der Extre- 
mität, 

+ weitere Somatisierungshinweise. 


Anamnese und klinische Befunde 
Familienanamnese 


+ Tremor (welcher Art?) bei weiteren Familienmit- 
gliedern? Mit Besserungstendenz auf Alkohol 
oder nach Einnahme bestimmter Medikamente? 

+ weitere neurologische Störungen, Parkinson- 
symptome, andere motorische Besonderheiten 
(Tremor auch z.B. bei idiopathischer Torsions- 
dystonie), Hinweise für eine genetische Neuro- 
pathie (Tremor auch bei früh manifester Poly- 
neuropathie im Sinne eines Roussy-Levy-Syn- 
droms), Entwicklungsstörungen? 


Eigenanamnese 


+ Erstmanifestation des Tremors (Morbus Wilson 
z.B. mit rein neurologischer Symptomatik im 1. 
Lebensjahrzehnt sehr selten). 

+ Tremormanifestation nach Medikamentenein- 
nahme, Trauma, Infektion u.a. 

e Verlauf: z.B. fluktuierend, progredient. 

e Abhängigkeit vom Innervationszustand (Ruhe-, 
Halte-, Aktions- und Intentionstremor), von 
Stress, Alkohol, Medikamenteneinnahme. 

+ weitere bekannte Gesundheitsstörungen (Leber, 
Niere, Hormonsystem, Elektrolyte, Medikamen- 
teneinnahme). 
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Befunde und Dokumentation 


(Video, Schriftprobe; EMG) 

+ Tremorlokalisation: Hände (Kopf, u. U. Stimme) 
z.B. typisch für essenziellen Tremor, 

+ Tremorfrequenz: s.0., 

+ Tremorabhängigkeit: z.B. Innervationsbedingun- 
gen (S.0.), 

+ weitere Symptome: extrapyramidalmotorischer 
Art wie Rigor und Akinese, Dystonie; Spastik; 
Hinweise auf Affektion der Leber, Niere, Schild- 
drüse. 


Zusammenfassung 


Der relativ häufige (benigne) essenzielle Tremor 

muss als solcher erkannt werden; damit können 

Ängste genommen und bei starkem Leidensdruck 

ein Behandlungsversuch eingeleitet werden. 
Weitere, häufige Ursachen eines Tremors sind 

e Einnahme bestimmter Pharmaka, 

e bestimmte internistische Grundkrankheiten (he- 
patischer, renaler oder endokrinologischer Art). 


Er steht selten bei 

e neurometabolischen Störungen (ein Morbus 
Wilson ist auszuschließen) oder 

+ raumfordernden (meist zerebellären) Prozessen 
im Vordergrund. 


Der Zugang zur weiteren diagnostischen Einschät- 

zung ergibt sich primär aus der Tremoranalyse 

hinsichtlich: 

e Innervationsabhängigkeit (Ruhe-, Halte-, Akti- 
ons-, Intentionstremor) und 

e Frequenz. 


Daraus lässt sich entweder direkt die Diagnose 
stellen (essenzieller Tremor) oder aber eine topisch 
bzw. funktionell orientierte Verdachtsdiagnose ab- 
leiten (z.B. ipsilaterale Kleinhirnhemisphärenläsi- 
on bei Intentionstremor mit einer Frequenz von 
etwa 2-4Hz). Damit hängt dann der weitere diag- 
nostische Plan zusammen (in diesem Fall z.B. bild- 
gebende Verfahren). 

Daneben kann diese klinische Einordnung aber 
auch therapeutische Relevanz haben; eine belas- 
tende Tremorsymptomatik bei ungeklärter progre- 
dienter Enzephalopathie kann u. U.wie ein essen- 
zieller Tremor behandelt werden. Danach leiten 2 
Fragen weiter: 

+ Kinetik: Ist das Leiden progredient oder statio- 
när? Bei Unklarheiten muss ein Morbus Wilson 


ausgeschlossen werden. Von herausragender Be- 

deutung ist die zerebrale Kernspintomografie, da 

sie sowohl die Diagnose strukturell-läsioneller 

Veränderungen als auch verschiedener metabo- 

lischer Störungen ermöglicht. 

Worauf deutet die Begleitsymptomatik hin, wel- 

che weiteren Systeme sind involviert? 

Beispiele: 

o Ataxie und Nystagmus (ggf. Hirndrucksympto- 
me) als Kleinhirnzeichen, 

o Leber-, Nierenfunktionsstörungen, Störungen 
des Elektrolythaushaltes, 

o peripher-neurogene Zeichen wie Atrophien, 
Reflexabschwächung, u. U. Hohlfüße (Tremor 
z.B. beobachtet bei der hereditären senso- 
motorischen Neuropathie Charcot-Marie- 
Tooth, beim Roussy-Levy- und Guillain-Barr&- 
Syndrom und auch bei Neuropathien im Rah- 
men einer Gammopathie). 


11.3.9 Tics 
Definition und klinische Einordnung 


Ein Tic ist eine 

e unwillkürliche, 

+ vorübergehend unterdrückbare, 

+ schnelle Bewegung, 

e von kurzer Dauer, 

e stereotyper Manifestation und/oder 

« eine entsprechende vokale Äußerung. 


Im Gegensatz zur choreatischen Zuckung wird oft 
eine natürliche Geste imitiert; außerdem lässt die 
Tic-Symptomatik bei Willkürbewegung eines an- 
deren Körperteils sowie bei Konzentration und 
Aufmerksamkeit nach und wirkt vor allem stereo- 
typer als die Chorea. Die weitere phänomenologi- 
sche Differenzialdiagnose erstreckt sich auf Myo- 
klonien (s. dort) und Manierismen, die u.U. zu- 
sammen mit weiteren psychischen Auffälligkeiten 
beobachtet werden. 

Typische Tics sind z.B. Zwinkern, Stirnrunzeln, 
kurze Bewegungen im Schulter-Hals-Bereich so- 
wie auf der vokalen Ebene räuspernd-schniefende 
Äußerungen. Das Manifestationsalter der Tics ist 
das Kindes- und Jugendalter. Die Symptome ver- 
schwinden, fluktuieren bzw. variieren im typi- 
schen Fall; das Zwinkern wird z.B. nach Monaten 
von einer schnellen tortikollisähnlichen Geste ab- 
gelöst. Die Spontanremissionsrate ist recht hoch. 
Tics werden im Allgemeinen nicht bei neuropädia- 
trisch relevanten neurometabolisch-degenerativen 
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Erkrankungen beobachtet. Eine weitere Diagnostik 

ist im typischen Fall also nicht indiziert! Auf das 

PANDAS-Syndrom wurde im Abschnitt in Kap. 

11.3.5 eingegangen. Unterschieden werden 

e vokale Tics von motorischen Tics, 

+ fokale Tics von einem multiplen Tic-Syndrom, 

+ einfache Tics (wie Zusammenkneifen der Augen) 
von komplexen Tics (wie Hüpfen). 

e Bei Dauer>1 Jahr wird von einem chronischen 
Tic gesprochen. Dies hat insofern Bedeutung, als 
die Spontanremissionshoffnung bei der multi- 
plen, komplexen, chronischen Symptomatik nur 
noch gering ist. 


PANDAS-Syndrom 
(s. Kap. 11.3.5.) 


Gilles-de-la-Tourette-Syndrom 


+ Manifestationsalter: meist vor der Pubertät (2.- 
15. Lebensjahr), zumindest vor dem 21. Lebens- 
Jahr. 

+ Symptome: chronische, multiple Tics speziell im 

Kopf- und Gesichtsbereich, auch Vokalisationen, 

Räuspern bis Koprolalie, z.T. komplexe Bewe- 

gungen, (z.B. Stampfen); häufig kombiniert mit 

Attention Deficit Disorder, Zwangssymptomen. 

Weitere neurologische Störungen passen nicht 

zum Tourette-Syndrom, welches nicht als pro- 

gredientes neurologisches Leiden imponiert. 

Genetik: möglicherweise autosomal-dominanter 

Erbgang mit inkompletter Penetranz; wahr- 

scheinlich genetische Heterogenität; Kandida- 

tengene u.a. auf 18922, 7931 und jüngst auch 

auf Chr. 13. 

Therapie: 

o kinder- und jugendpsychiatrische Mitbehand- 
lung meist sinnvoll, 

o Tiaprid (einschleichend bis 3-mal 50 mg/d 
oder 3-mal 100 mg/d), andere Neuroleptika 
(Risperdal, Pimozid, Haloperidol), in letzter 
Zeit auch Aripiprazol; auch Clonidin wird noch 
manchmal eingesetzt, 

o u.U. Botulinum-Toxin-Injektionen, 

o (außerdem psychologische Testung und Bera- 
tung, da nicht selten Teilleistungsprobleme 
und Aufmerksamkeitsstörung mit Hyperaktivi- 
tät assoziiert), 

o Selbsthilfegruppen. 


11.3 Bewegungsstörungen 


Zusammenfassung 


Das Wichtigste ist, Tics als solche zu erkennen: 

° Zum einen wird dadurch der ungerechtfertigte 
Druck (meist vonseiten der Eltern) genommen, 
diese „dumme Angewohnheit“ endlich abzule- 
gen. Die Versicherung, das Kind sei sonst gesund 
und die Auffälligkeiten seien erst einmal nicht 
weiter zu beachten, kann zu einer Entlastung 
und Besserung führen. 

Zum anderen können Aussagen zum Spontan- 
verlauf und den daraus resultierenden Kon- 
sequenzen gemacht werden. Es wird zunächst 
abgewartet und im Allgemeinen erst beim chro- 
nisch-multiplen Tic-Syndrom eine Behandlung 
eingeleitet, wobei die Neuroleptika-Verordnung 
meist durch psychologisch-psychotherapeuti- 
sche Maßnahmen zu flankieren ist, da depressi- 
ve oder anankastische Symptome primär oder 
reaktiv auftreten. 


Tics sind im Gegensatz zu allen anderen vorgestell- 
ten Dyskinesien im Allgemeinen nicht symptoma- 
tisch, nicht Teil einer weiteren zugrunde liegenden 
Erkrankung (einzelne Ausnahmen wurden in die- 
sem Kapitel erwähnt). Im Einzelfall wird man den- 
noch einen Morbus Wilson, eine Neuroakanthozy- 
tose und ein PANDAS-Syndrom ausschließen. 


11.3.10 Der dyskinetische 
Säugling 


Ein dyskinetisches Bild (unwillkürliche Bewegun- 
gen und Haltungen mit entweder mehr tonisch- 
verkrampften oder mehr unruhig-phasisch-ein- 

schießenden Anteilen) stellt sich als spezifisch im 

Vordergrund stehende Symptomatik oft erst nach 

den ersten Lebensmonaten, bzw. dem 1. Lebens- 

jahr ein. Falls diese motorische Qualität schon im 

Säuglingsalter ein Leitsymptom bildet, muss im 

Kontext der Anamnese, des Entwicklungsstandes 

und der weiteren Befunde entschieden werden, ob 

es sich um ein nicht ganz seltenes passageres neu- 
rologisches Syndrom im Sinne einer vorüber- 
gehenden Anpassungsvariante handelt. 

Weitere Ursachen: 

+ aktuelle pharmakogene Einflüsse, 

° genetisch determinierte oder zumindest idio- 
pathische, im Allgemeinen benigne Entitäten 
wie in diesem Kapitel über Dyskinesien unter 
den verschiedenen Manifestationsformen er- 
wähnt, 
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e hypoxisch-ischämische Läsionen (dann eher 
Reifgeborene, z.T. Läsionsnachweis auch im Tha- 
lamus und/oder in den Basalganglien), 

e toxisch-(metabolische) Störungen, z.B. im Rah- 
men einer Bilirubinschädigung u. a. beim Crigler- 
Najjar-Syndrom, 

+ einzelne neurometabolisch-degenerative Er- 
krankungen (s.a. » Tab. 11.10) wie: 


Pontozerebelläre Hypoplasie (PCH) 

Typ2 

(s.a. Kap. 11.5.) 

+ Klinik: 

o erhebliche globale Entwicklungsstörung schon 
ab dem Neugeborenen- bzw. Säuglingsalter, 

o dyskinetisch (extrapyramidal) imponierendes 
Bewegungsmuster, 

o deutliche Mikrozephalie. 

+ Zusatzuntersuchungen: Hypoplasie besonders 
der Kleinhirnhemisphären und - speziell charak- 
teristisch - auch der Pons (u.a. auf den sagittalen 
Bildern als fast fehlende ventrale Ausbildung zu 
erkennen). 

+ Differenzialdiagnose: u.a. CDG-Syndrom. 

e Genetik: autosomal-rezessiv; wahrscheinlich ge- 
netische Heterogenität. 

+ Therapie: nicht spezifisch möglich. 


11.3.11 Differenzialdiagnostische 
Fallstricke 


Wie bereits dargestellt wurde, ist das Moment des 
„Unwillkürlichen“ der kleinste gemeinsame Nen- 
ner der in diesem Kapitel abgehandelten Bewe- 
gungsstörungen, der Dyskinesien, der aber als De- 
finition nicht hinreicht, u.a. zur Abgrenzung ge- 
genüber epileptischen Manifestationen. Schon das 
Attribut „abnorm“ muss nicht immer treffend sein, 
da ja manche der aufgeführten Bewegungsstörun- 
gen auch normale Bewegungen imitieren können. 
Abnorm bezieht sich dann nur auf das pathophy- 
siologische Korrelat, die Pathogenese. 

Die Bewegungsstörung ist Symptom, nicht 
(Krankheits-)Diagnose. Ausnahmen sind die Tics 
und die als „essenziell“ (s. Kap. 11.3.7 ), „idio- 
pathisch“ (s. Kap. 11.3.2, » Abb. 11.8) oder „beni- 
gne“ (s. Kap. 11.3.5) bezeichneten Entitäten. Das 
richtige Ansprechen der Symptomatik hat insofern 
diagnostische Relevanz, als bestimmte Erkrankun- 
gen typischerweise mit bestimmten Dyskinesien 
einhergehen. Außerdem ist die Symptomatik Aus- 


druck einer Störung eines bestimmten, teilweise 
topisch klar lokalisierbaren, zerebralen Regelkrei- 
ses. 

In der richtigen phänomenologischen Einord- 
nung liegt aber gerade die besondere Schwierig- 
keit, u.a. da die Erscheinungsformen so mannigfal- 
tig sind. Schon das Erkennen der Zugehörigkeit zur 
Gruppe der hier zusammengefassten Bewegungs- 
störungen bereitet oft Probleme. Die „Psyche“ auf 
der einen und die „Epilepsie“ auf der anderen Seite 
sind wohl die beiden großen Grenzflüsse, in die 
man immer mal wieder fallen wird. 


Dyskinesien und psychosomatische 
Symptome 


Die Verstärkung der Bewegungsstörung bei emo- 
tionalen Belastungen kann dazu führen, dass Trig- 
gerung und Ätiopathogenese verwechselt werden. 
In diesen Zusammenhang gehört auch die Beob- 
achtung, dass die Bewegungsstörung auftritt und 
dann wieder vollständig verschwunden zu sein 
scheint, nicht nur in Abhängigkeit von der psy- 
chischen Verfassung, sondern auch von bestimm- 
ten Innervationsvorgaben, bestimmten Intentio- 
nen, Haltungen und Bewegungen (s. Tremor oder 
Dystonie, die z.B. nur beim Schreiben manifest 
werden können und nicht bei anderen feinmotori- 
schen Manipulationen mit der gleichen Hand). Das 
speziell bei der Dystonie (intra- und interindividu- 
ell) oft sehr variable und zum Teil komplexe kli- 
nische Bild kann ebenfalls den an eine klare, ein- 
deutige Beziehung zwischen organischer Ursache 
und Erscheinungsbild gewöhnten Arzt irritieren. 
Schließlich gibt es für die meisten der in diesem 
Kapitel angesprochenen Dyskinesien keine ein- 
fachen klinisch-objektiven Befundparameter, z.B. 
im Gegensatz zum spastischen Syndrom keine Ei- 
genreflexsteigerung und kein Babinski-Zeichen. 
Ohne diese Absicherungsmöglichkeiten aber ver- 
bleiben manchmal in Bezug auf die organische Ge- 
nese erhebliche Zweifel. 

Was also tun bei Unklarheiten? Wiederholte ge- 
naue Beobachtungen, Videodokumentationen, in- 
terdisziplinäre Besprechungen, außerdem die Be- 
reitschaft, die diagnostische Einschätzung immer 
wieder kritisch zu überprüfen und im Verlauf of- 
fenzuhalten; bei den geringsten Zweifeln ist eine 
großzügige weitere Diagnostik sinnvoll (z.B. Veri- 
fizierung einer extrapyramidal-motorischen Stö- 
rung auf der elektrophysiologischen Ebene, Stoff- 
wechselanalysen und Einsatz bildgebender Verfah- 
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ren): Dies alles wird helfen, die Irrwege in Grenzen 
zu halten. 


Dyskinesien und Epilepsie 


Auf der anderen Seite lässt speziell der paroxys- 
mal-abrupte Charakter einiger der hier vorgestell- 
ten Bewegungsstörungen nicht selten die Frage 
aufkommen, ob es sich um eine epileptische Mani- 
festation handeln könnte (v.a. bei paroxysmalen 
Dystonien und bei choreatisch-ballistischen Stö- 
rungen; Myoklonien sind z.T. in der Tat kortikal 
evoziert und können dann ein epileptisches Phä- 
nomen darstellen; die anderen Myoklonieformen 
aber sind oft schwierig abzugrenzen). 

Die Beachtung einer möglichen Bewusstseins- 
störung, Dauer und Abhängigkeit von der Vigilanz 
(häufig Triggerung der epileptischen Anfälle durch 
Müdigkeit oder Schlaf) kann differenzialdiagnos- 
tisch helfen. Gegebenenfalls muss mehrfach ver- 
sucht werden, ein elektroenzephalografisches Kor- 
relat zu registrieren; auf der anderen Seite ist es 
oft elektromyo- bzw. polygrafisch möglich, einen 
für eine extrapyramidal-motorische Bewegungs- 
störung typischen Befund zu erheben. Aber auch 
ein Kind mit einer Dystonie kann epileptische An- 
fälle haben ... 


11.4 Erworbene Hemiparese 
11.4.1 Worum es geht 


Gemeint ist eine Parese der oberen und unteren 
Extremität auf einer Körperseite. Fakultativ ist das 
Gesicht mitbetroffen. 


11.4 Erworbene Hemiparese 


Die nosologische und phänomenologische Stel- 
lung der „erworbenen Hemiparese“ wird durch 
> Abb. 11.9 verdeutlicht. 

Die hemiparetische Zerebralparese ist im ersten 
Teil des Buches (Kap. 3) erläutert; der differenzial- 
diagnostische Zugang zu den Tetraparesen kann in 
den Kap. 11.6 und Kap. 11.7 (nachgelesen werden; 
zur Hemidystonie und Ataxie s. die Kap. 11.3.2 
und Kap. 11.2. 

Die Hemiparese ist definiert durch die Vertei- 
lung der Symptomatik, die auf eine Körperseite be- 
grenzt ist und die mit der Begrenzung der Ursache 
korreliert. Die Symptomatik weist also auf eine 
umschriebene, fokale Läsion hin. Dies hat Relevanz 
für die möglichen Ätiopathogenesen. Eine um- 
schriebene Störung ist natürlich weniger bei einer 
den ganzen Körper, das ganze Nervensystem be- 
treffenden Schädigung zu erwarten, z.B. nicht so 
sehr bei toxischen oder metabolischen Ursachen. 
Gut damit kompatibel sind dagegen vaskuläre und 
traumatische Ereignisse sowie, was die nicht akute 
Manifestation betrifft, Tumoren/Raumforderungen. 
Auf die überragende Bedeutung speziell der vasku- 
lären Ursachen für die sich akut manifestierenden 
Hemiparesen soll hier schon hingewiesen werden. 
Ein Infarkt, ein ischämischer oder hämorrhagi- 
scher, ist primär zu sichern oder auszuschließen. 
Entsprechend steht auf der Seite der Diagnostik 
die zerebrale Bildgebung (MRT) im Vordergrund. 

Neben diesen Aspekten zur Ätiopathogenese gilt 
aber, dass die Hemiparese als ausschließlich kli- 
nisch definiertes Symptom für sich genommen 
völlig unspezifisch ist. Man kann nur davon aus- 
gehen, dass das (im Allgemeinen kontralaterale) 
Pyramidenbahnsystem beeinträchtigt ist. Diese 
Überlegung leitet zum topischen Aspekt i.e. 
S.über. Eine motorische Halbseitensymptomatik 


Hemi-Dystonie- 


schmerzbedingte 
und konversions- 
neurotische 


Abb. 11.9 Nosologische und phäno- 
menologische Stellung der erworbe- 
nen Hemiparese. 
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Tetraparese Hemiparese, 
Zerebralparese 
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ren): Dies alles wird helfen, die Irrwege in Grenzen 
zu halten. 


Dyskinesien und Epilepsie 


Auf der anderen Seite lässt speziell der paroxys- 
mal-abrupte Charakter einiger der hier vorgestell- 
ten Bewegungsstörungen nicht selten die Frage 
aufkommen, ob es sich um eine epileptische Mani- 
festation handeln könnte (v.a. bei paroxysmalen 
Dystonien und bei choreatisch-ballistischen Stö- 
rungen; Myoklonien sind z.T. in der Tat kortikal 
evoziert und können dann ein epileptisches Phä- 
nomen darstellen; die anderen Myoklonieformen 
aber sind oft schwierig abzugrenzen). 

Die Beachtung einer möglichen Bewusstseins- 
störung, Dauer und Abhängigkeit von der Vigilanz 
(häufig Triggerung der epileptischen Anfälle durch 
Müdigkeit oder Schlaf) kann differenzialdiagnos- 
tisch helfen. Gegebenenfalls muss mehrfach ver- 
sucht werden, ein elektroenzephalografisches Kor- 
relat zu registrieren; auf der anderen Seite ist es 
oft elektromyo- bzw. polygrafisch möglich, einen 
für eine extrapyramidal-motorische Bewegungs- 
störung typischen Befund zu erheben. Aber auch 
ein Kind mit einer Dystonie kann epileptische An- 
fälle haben ... 


11.4 Erworbene Hemiparese 
11.4.1 Worum es geht 


Gemeint ist eine Parese der oberen und unteren 
Extremität auf einer Körperseite. Fakultativ ist das 
Gesicht mitbetroffen. 


11.4 Erworbene Hemiparese 


Die nosologische und phänomenologische Stel- 
lung der „erworbenen Hemiparese“ wird durch 
> Abb. 11.9 verdeutlicht. 

Die hemiparetische Zerebralparese ist im ersten 
Teil des Buches (Kap. 3) erläutert; der differenzial- 
diagnostische Zugang zu den Tetraparesen kann in 
den Kap. 11.6 und Kap. 11.7 (nachgelesen werden; 
zur Hemidystonie und Ataxie s. die Kap. 11.3.2 
und Kap. 11.2. 

Die Hemiparese ist definiert durch die Vertei- 
lung der Symptomatik, die auf eine Körperseite be- 
grenzt ist und die mit der Begrenzung der Ursache 
korreliert. Die Symptomatik weist also auf eine 
umschriebene, fokale Läsion hin. Dies hat Relevanz 
für die möglichen Ätiopathogenesen. Eine um- 
schriebene Störung ist natürlich weniger bei einer 
den ganzen Körper, das ganze Nervensystem be- 
treffenden Schädigung zu erwarten, z.B. nicht so 
sehr bei toxischen oder metabolischen Ursachen. 
Gut damit kompatibel sind dagegen vaskuläre und 
traumatische Ereignisse sowie, was die nicht akute 
Manifestation betrifft, Tumoren/Raumforderungen. 
Auf die überragende Bedeutung speziell der vasku- 
lären Ursachen für die sich akut manifestierenden 
Hemiparesen soll hier schon hingewiesen werden. 
Ein Infarkt, ein ischämischer oder hämorrhagi- 
scher, ist primär zu sichern oder auszuschließen. 
Entsprechend steht auf der Seite der Diagnostik 
die zerebrale Bildgebung (MRT) im Vordergrund. 

Neben diesen Aspekten zur Ätiopathogenese gilt 
aber, dass die Hemiparese als ausschließlich kli- 
nisch definiertes Symptom für sich genommen 
völlig unspezifisch ist. Man kann nur davon aus- 
gehen, dass das (im Allgemeinen kontralaterale) 
Pyramidenbahnsystem beeinträchtigt ist. Diese 
Überlegung leitet zum topischen Aspekt i.e. 
S.über. Eine motorische Halbseitensymptomatik 
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schmerzbedingte 
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neurotische 


Abb. 11.9 Nosologische und phäno- 
menologische Stellung der erworbe- 
nen Hemiparese. 
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ist fast immer Ausdruck einer zentralen Störung 
(in den meisten Fällen einer zerebralen Läsion); 
seltener kommen auch hoch spinal sitzende Schä- 
digungen infrage. Nur bei diesen Lokalisationen ist 
es möglich, dass auf relativ kleinem Raum so viele 
neurogene Strukturen beeinträchtigt werden, dass 
sich eine Hemisymptomatik ausbilden kann. Inso- 
fern ist die Hemiparese ein dankbares Objekt der 
diagnostischen Bemühungen: Man weiß etwa, wo 
man nachzuschauen hat. 

Die Tatsache, dass es sich fast immer um eine 
zentral-neurogene Beeinträchtigung handelt, also 
um eine Funktionsstörung des 1. motorischen 
Neurons, bedeutet aber nicht, dass sich dies auch 
in der Art der klinischen Symptomatik ausdrücken 
muss. Es wird also nicht immer eine Spastik beob- 
achtet, nicht immer sind die Muskeleigenreflexe 
gesteigert und das Babinski-Zeichen positiv. Gera- 
de eine akute (zentrale) Läsion tritt ja zunächst 
durch eine schlaffe Parese in Erscheinung. 


11.4.2 Akute Hemiparese 
Differenzialdiagnostischer Zugang 


Zu den ganz allgemeinen Konsequenzen aus der 
Dichotomie „akute“ versus „chonisch-progredien- 
te“ Parese sei auf die » Abb. 11.10 verwiesen. 
Nachdem die Hemiparese klinisch gesichert (und 
z.B. von der Hemidystonie, einer schmerzbeding- 
ten Einschränkung der Willkürmotorik, einer psy- 
chogenen Störung abgegrenzt) ist, führen Kriterien 
der Manifestation bzw. des Verlaufs und der weiter 
assoziierten Befunde diagnostisch weiter. Akut 
oder subakut auftretende Hemiparesen lassen sich 


_ erworbene Hemiparese 


akut chronisch(-progredient) 


Befunde: weitere 
neurologische Zeichen 


Anamnese: Situation, 
aus der heraus 
die Hemiparese auftrat 


Was passt Wo sitzt die Läsion? 


pathogenetisch? 


Y Y 
Diagnostik 


Abb. 11.10 Dichotomer differenzialdiagnostischer 
Zugang bei Hemiparese. 


besonders oft durch die genaue Analyse der Situa- 
tion, aus der heraus die Symptomatik auftrat, wei- 
ter differenzieren. Dass sich die diagnostischen 
Überlegungen auf dem Boden der besonderen Nä- 
he der Hemisymptomatik zu einem vaskulären Er- 
eignis abspielen, wurde schon erwähnt. Für eine 
Stroke Unit hat die rasche Diagnosestellung (wenn 
möglich innerhalb der ersten 6 h) Bedeutung. 
Funktionelle Störungen (postiktal oder migräneas- 
soziiert) mit im Allgemeinen reversibler Sympto- 
matik sind außerdem häufig ursächlich. 


Die Situation bei Erstmanifestation 


Die Umstände und Rahmenbedingungen, die vor 
und bei Manifestation der Störung vorlagen, soll- 
ten genau eruiert werden (s. » Abb. 11.11). Dabei 
sind folgende Aspekte wichtig: 

+ Trat die Hemiparese aus einer Situation der kör- 
perlichen oder psychischen Anspannung auf? 
Könnte es sich also um eine hypertensive Blu- 
tung handeln - u. U. bei bestehender arteriove- 
nöser Malformation? Oder lagen im Gegensatz 
dazu ischämiedisponierende Umstände vor? Da- 
zu könnte das Auftreten der Hemiparese mor- 
gens nach dem Schlaf passen. 

Könnte eine traumatische Genese vorliegen? 
Lässt sich ein Schädel-Hirn-Trauma eruieren, 
könnte also z.B. ein subdurales Hämatom die Ur- 
sache sein? Auch nach scheinbar als Bagatell- 
trauma einzuschätzenden Verletzungen kann 
sich innerhalb von h eine Hemisymptomatik ein- 
stellen, wahrscheinlich meist durch eine druck- 
welleninduzierte Ischämie im Hirnstamm- 
bereich. Oder gab es innerhalb der letzten 24h 
eine Verletzung im Hals- oder Mundbereich mit 
Schädigung der A. carotis, die zu einer isch- 
ämischen bzw. embolischen Störung geführt ha- 
ben könnte? 

War das Kind in den Stunden oder Tagen vorher 
krank? Lag ein fieberhafter Infekt vor? Könnten 
z.B. Untersuchungen auf eine Endokarditis weg- 
weisend sein? Oder könnte eine Vaskulitis, z.B. 
der Schub eines Lupus erythematodes, zugrunde 
liegen? Gibt es Hinweise auf eine Enzephalitis, 
eine Herpesinfektion oder einen Abszess? Fieber, 
Kopfschmerzen, Erbrechen und Bewusstseins- 
störung wären damit wie auch mit einer septi- 
schen Sinusthrombose vereinbar. 

Trat die Hemiparese vor bzw. im Rahmen eines 
Krampfanfalls (s. u.) auf? Folgendes kommt 
dann in Betracht: 
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11.4 Erworbene Hemiparese 


| Hemiparese 


(sub-Jakut langsam progredient 
Analyse der Situation, aus der heraus Dispositionen, 
die Systematik auftrat, der Rahmen- Grundkrankheiten 


bedingungen in den Stunden (Tagen) 


vorher 


Anfall vaskuläres Trauma Herzfehler, Disposition zu Anfälle Migräne 
Ereignis Rhythmus- Thrombosen 
(Anstrengung, störungen, 
Blutdruckänderung) Endokarditis 


Abb. 11.11 Differenzialdiagnostische Überlegungen bei akuter Hemiparese. 


o Die Parese könnte durch die postiktale Depres- Grunderkrankungen können zu einer Hemiparese 


sion der neuronalen Aktivität bedingt sein führen: 
(postiktale Todd-Parese; im Allgemeinen gute + Verschiedene kardiale Ursachen (Herzfehler, Mi- 
Prognose). tralklappenprolaps, Rhythmusstörungen, Endo- 
o Ein wichtiger Spezialfall stellt in diesem Zu- karditis) disponieren zu Thromboembolien und 
sammenhang das HHE-Syndrom dar (HHE: zerebralen Abszessen. 
Hemikonvulsions-Hemiplegie-Epilepsie), eine o Weitere Beispiele für systemische Erkrankungen 
bei Kindern im Alter von 6 Monaten bis 3 Jah- bzw. Befunde mit einer erhöhten Disposition zu 
ren auftretende akute Hemiparese nach pro- Thromboembolien sind: 
longiertem Halbseitenanfall mit unter thera- ° Antiphospholid-Antikörper-Syndrom, 
peutischen und prognostischen Aspekten o Protein-C-, -S- und AT III-Mangel, Resistenz ge- 
skeptisch einzuschätzenden Möglichkeiten gen aktiviertes Protein C, 
(s.1.). o Sichelzellanämie, 
o Andererseits könnte die Hemiparese primär o Polyzythämie, 
sein und ihre Ursache (z.B. eine Ischämie oder o Homozystinurie, 
eine Raumforderung) könnte dann sekundär o Polyarteriitis nodosa und Lupus erythema- 
den Anfall induziert haben (bzw. für beide todes, 
Komponenten zeitgleich verantwortlich sein). o starke Dehydratation (als Folge u. U. Sinus- 
e Hatte das Kind Kopfschmerzen, Übelkeit, Seh- thrombose). 
störungen? Könnte eine Migräne mit Aura vor- + Eine hämorrhagische Diathese (Disposition zur 
liegen? Von der Migräne abzugrenzen wäre u.a. intrakraniellen Blutung) besteht u.a. bei 
die alternierende Hemiplegie des Kindesalters. o systemischen Störungen (Leukämie, Gerin- 
nungsstörungen, z.B. Hämophilie, Hypertonie 
Dispositionen und Grundkrankheit [z.B. renaler Genese]) und . 
o anatomischen Varianten, z.B. vaskulären Mal- 
Die Analyse der aktuellen Situation reicht nicht formationen, u.a. bei Sturge-Weber-Syndrom. 


aus. „Hemiparese nach ischämischem Insult“ bei- . Migräne; Anfallsleiden. 

spielsweise ist in der Neuropädiatrie keine suffi- 

ziente Diagnose. Es muss sich immer die Frage an- Die genannten Aspekte werden in » Abb. 11.11 zu- 
schließen, warum sich die Ischämie einstellte sammengefasst. 

(oder die Blutung, der Anfall usw.). Verschiedene 
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Topischer Aspekt 


Daneben wird man auch bei akuter Symptomatik 
versuchen, klinisch eine Lokalisationsdiagnostik 
durchzuführen. 

Die psychoorganische Beeinträchtigung und das 
Auftreten von Anfällen sprechen ganz allgemein 
für eine zerebrale Läsion. Eine supranukleäre 
Hirnnervenstörung (z.B. eine konjugierte Bulbus- 
abweichung zur klinisch nicht betroffenen Seite) 
oder eine Aphasie würden speziell auf eine korti- 
kal-subkortikale Störung hinweisen. Die Beto- 
nung der hemiparetischen Symptomatik im Be- 
reich der unteren Extremität lässt an eine Läsion 
im Versorgungsgebiet der A. cerebri anterior den- 
ken; falls Arm und Gesicht stärker beeinträchtigt 
sind als das Bein, deutet dies auf eine Störung im 
Bereich der A. cerebri media hin. 

Für eine Läsion im Hirnstammbereich sprechen 
eine nukleäre bzw. peripher in Erscheinung tre- 
tende Hirnnervenstörung wie eine Abduzenspare- 
se und andererseits das Vorliegen eines gekreuzten 
Hirnstammsyndroms, bei dem die Hemiparese auf 
der einen (kontralateralen) und Hirnnervenausfäl- 
le auf der anderen (ipsilateralen) Seite auftreten. 
Häufig kombinieren sich Hirnstammsymptome 
mit dann auch ipsilateralen zerebellären Ausfalls- 
erscheinungen. 

Bei einer spinalen Läsion gibt es naturgemäß 
keine supraspinalen Symptome (keine Hirnner- 
venausfälle, keine Beeinträchtigung im Gesicht, 
keine psychoorganischen Störungen); dagegen 
wird man häufig ein sensibles Querschnittsniveau 
registrieren können. 


Tab. 11.11 Hemiparese: Manifestationsalter. 
Alter 
1.-3. Lebensjahr 


Symptome 


Manifestationsalter 


Die mit einer Hemiparese einhergehenden Entitä- 
ten sind ihrem Manifestationsalter nach (soweit es 
ein typisches gibt) in » Tab. 11.11 aufgegliedert. 
Der Altersaspekt hat aber im Kontext der hemipa- 
retischen Symptomatik keine so große Bedeutung. 


Rezidivierende Symptomatik 


Das genaue Erfragen früherer neurologischer 
Symptome („Vorboten“ der Hemiparese) bietet oft 
die Chance, das Spektrum der infrage kommenden 
Ursachen einzugrenzen. Direkt anzusprechen sind: 
flüchtige motorische oder sensible (unilaterale) 
Symptome, extrapyramidalmotorische Störungen, 
visuelle oder okulomotorische Besonderheiten, 
aphasische oder apraktische Auffälligkeiten und 
Bewusstseinsstörungen. 

Die fluktuierende bzw. rezidivierende Sympto- 
matik - oft an transitorisch-ischämische Attacken 
erinnernd - weist natürlich darauf hin, dass eine 
entsprechende Disposition vorliegen muss, sei es 
anatomischer (z.B. Herzfehler oder Verlaufsano- 
malie der A. carotis) oder metabolischer Art (z.B. 
MELAS-Syndrom, s.u.), oder auch in Bezug auf die 
Blutviskosität. 

Für folgende Syndrome und Erkrankungen ist 
einrezidivierendes, meist alternierendes Auftreten 
der Hemiparese bzw. weiterer neurologischer Aus- 
fallserscheinungen typisch: 

+ Disposition zur Embolie: 

o Herzfehler, Mitralklappenprolaps, Endokardi- 

tis, 

o Hyperkoagulation (Antiphospholipid-Antikör- 

per-Syndrom, AT III- bzw. Protein-C-Mangel, 


anfallsassoziierte Formen, HHE-Syndrom, alternierende Hemi-Grand-Mal-Epilepsie, 


e embolische Komplikationen bei zyanotischen Herzfehlern, 


e Sichelzellenanämie, 


e alternierende Hemiplegie des Kindesalters, 


Moya-Moya-Syndrom, 


« Infarktereignis ohne eindeutige Erklärung. 


3-7. Lebensjahr 


zerebraler Abszess (kardial-embolisch entstanden), 


« Thrombose der intrakraniellen Venen und Sinus bei zyanotischen Herzfehlern (und 


Dehydratation), 


e MELAS-Syndrom (s. Kap. 11.4.4), 


(Hirnstammtumoren) 


>5. Lebensjahr « Migräne, 


arteriovenöse Malformationen, 


e Takayasu-Arteriitis (Riesenzellarteriitis bei älteren Mädchen und jungen Frauen) 
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Resistenz gegen aktiviertes Protein C, Poly- 
zythämie). 

+ Disposition zur Thrombose: 

o Rauchen und hormonelle Kontrazeption, 

o Moya-Moya-Syndrom, 

o Vaskulitis (z.B. bei Lupus erythematodes), 

o Sichelzellanämie. 

+ Vaskuläre Malformationen: u.a. Sturge-Weber- 
Syndrom (Hemi. z. T. durch leichtes SHT indu- 
ziert). 

e Migräne und alternierende Hemiplegie des Kin- 
desalters. 

+ Metabolische Störungen (Disposition zur 
Thromboembolie): 

o MELAS-Syndrom, 

o Homozystinurie, 

o Morbus Fabry, 

o Sulfitoxidase-Störung. 

+ Anfallsassoziierte Hemiparese (s. nächsten Ab- 
schnitt): 

o postiktal bei fokal-motorischen Anfällen un- 
terschiedlicher Genese (Todd-Parese), 

o alternierende Hemi-Grand-Mal-Epilepsie des 
frühen Kindesalters (Todd-Parese) bzw. im 
Rahmen eines Dravet-Syndroms, 

o Hemikonvulsions-Hemiplegie-Epilepsie-Syn- 
drom (HHE-Syndrom). 


Hemiparese und epileptischer Anfall 


Die akut auftretende Hemiparese manifestiert sich 
im Kindesalter nicht selten im Rahmen eines epi- 
leptischen Anfalls. Besonders in der Altersgruppe 
der 1- bis 3-Jährigen stehen diese anfallsassoziier- 
ten Formen im Vordergrund. Der differenzialdiag- 
nostische Zugang kann sich daran orientieren. 


Hemiparese als Folge eines 
epileptischen Anfalls 


Ist das Anfallsgeschehen primär und tritt die He- 

miparese im Rahmen einer Epilepsie-Entität auf? 
Hierzu gehören: 

+ die Todd-Parese, eine meist min bis h anhalten- 
de Schwäche nach einem fokalen motorischen 
Anfall, unabhängig von der weiteren Nosologie. 
Es muss sich also nicht immer um eine Epilepsie 
i.e.S.handeln, sondern es könnte auch ein (z.B. 
1-maliger) symptomatischer Anfall vorliegen. 

e In diesen Kontext gehören auch die meist min 
bis h haltenden postiktalen Paresen nach prolon- 
gierten hemikonvulsiven Anfällen im Rahmen 


11.4 Erworbene Hemiparese 


eines sich im späten Säuglings- oder Kleinkin- 
desalter manifestierenden Dravet-Syndroms. 
Für den Verlauf der Epilepsie sind seitenwech- 
selnde = alternierende Anfälle und postiktale Pa- 
resen typisch. Im postiktalen EEG zeigt sich eine 
entsprechend unilaterale Verlangsamung. 

Im Rahmen von EBOSS (= Panayiotopoulos-Syn- 
drom; EBOSS: Early-onset benign Cildhood occi- 
pital Seizure Susceptibility Syndrome) kommt es 
auch zu Hemikonvulsionen, meist mit Erbre- 
chen, bei nächtlichem Beginn, und auch mit pos- 
tiktalen Paresen (s.a. Kap. 9.1). 

Beim sehr selten gewordenen Hemikonvulsi- 
ons-Hemiplegie-Epilepsie-Syndrom (HHE-Syn- 
drom) bleibt nach einem extrem prolongierten, 
febrilen, halbseitigen, oft klonischen Anfall (oft 
einem komplexen Fieberkrampf entsprechend) 
die postiktale Parese bestehen. Zusätzlich ent- 
wickeln sich Jahre später, bedingt durch sekun- 
däre epileptogene Läsionen, fokale Anfälle meist 
temporalen Ursprungs. Seit es eine effektive Not- 
fallmedikation zur Anfallsunterbrechung gibt, ist 
diese HHE-Sequenz sehr viel seltener geworden. 
Dies weist auf die pathogenetische Bedeutung 
des febrilen polongierten Anfalls selbst (unab- 
hängig von der Ätiologie desselben) hin. 


Symptomatischer Anfall 


Die Alternative ist ein symptomatisches Anfalls- 
geschehen, das gemeinsam mit der Hemiparese 
sein Korrelat z.B. in einer Blutung, einer Raumfor- 
derung oder einem inflammatorischen Prozess fin- 
det. 

Die hier getroffene Unterscheidung ist teilweise 
nur didaktisch, da sich die Formen überschneiden. 
Denn, wie schon angedeutet, es liegen auch den 
oben aufgeführten Epilepsie-Entitäten manchmal 
fassbare Läsionen zugrunde und Hemiparese und 
Anfall können dann gemeinsam als symptomatisch 
eingeschätzt werden. Dennoch rechtfertigen diag- 
nostische, therapeutische und prognostische Kon- 
sequenzen die getroffene Unterscheidung. 

Die Rasmussen-Enzephalitis ist eine chronisch- 
progrediente Erkrankung des Kindesalters, bei der 
in der Regel nur eine Hirnhälfte betroffen ist. Foka- 
le motorische Anfälle, häufig klonische Anfälle bis 
hin zu (in ca. 50%) einer Epilepsia partialis conti- 
nua und das allmähliche Auftreten neurologischer 
(progrediente Hemiparese) und psychoorgani- 
scher Symptome (demenzieller Abbau) kennzeich- 
nen das klinische Bild. Im EEG findet sich eine 
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meist einseitige Verlangsamung mit fokalen epi- 
lepsietypischen Potenzialen. Im MRT zeigen sich 
neben einer zunehmenden Hemiatrophie multiple 
T2-Signalanhebungen in der betroffenen Hemi- 
sphäre. Ob ätiologisch eine Slow-Virus-Erkrankung 
oder ein Autoimmunprozess zugrunde liegt, ist 
nicht völlig geklärt. 

Das altersunabhängige Kozevnikov-Syndrom, 
als Epilepsia partialis continua bezeichnet, ist 
eine Sonderform der symptomatischen fokalen 
Epilepsie mit tage- bis monatelang anhaltenden 
fokal-motorischen Anfällen. Ätiologisch ist u.a. an 
einen Tumor, eine vaskuläre Malformation oder 
eine gliöse Veränderung zu denken. Im EEG fallen 
fokale hypersynchrone Aktivitäten bzw. ein kom- 
binierter Herdbefund auf. Eine Hemisymptomatik 
tritt nicht postiktal auf, sondern ist u. U. schon län- 
ger bekannt. 


11.4.3 Chronisch-progrediente 
Hemiparese 


Differenzialdiagnostischer Zugang 


Die Einordnung der langsam progredienten Hemi- 
symptomatik (» Abb. 11.12) orientiert sich zu- 
nächst an der Analyse der Beschwerde- und 
Befundkonstellation. Hirndrucksymptome wie 
Kopfschmerzen, Erbrechen, psychoorganische Be- 
einträchtigung, makrozephale Entwicklung, Stau- 
ungspapille machen einen Tumor wahrscheinlich. 


Hemiparese 


(sub-Jakut 


langsam progredient 


Analyse der Symptom- 
konstellation 


Y 
topische Verdachts- 
diagnose 


weitere Dranastik 
(zerebrale und hoch- 
spinale Bildgebung 
stehen im Vordergrund) 


Abb. 11.12 Differenzialdiagnostisches Vorgehen bei 
progredienter Hemiparese. 


Fieber und entsprechende Laborparameter weisen 
auf eine infektiöse Genese hin. Nach der klinischen 
Untersuchung kann meist eine topisch orientierte 
Verdachtsdiagnose gestellt werden (s.o.). 

Die zerebrale Kernspintomografie weist nicht 
nur die strukturell-raumfordernde Läsion, sondern 
auch die metabolischen Myelindefekte nach. 

Folgende Ursachen kommen infrage: 

e Hirntumor, 
+ Enzephalitis (Rasmussen); Hirnabszess, 
+ arteriovenöse Fehlbildung, u.a. Sturge-Weber- 

Syndrom, 

+ demyelinisierende Erkrankungen. 

o Adrenoleukodystrophie, 

o Morbus Krabbe, 

° Multiple Sklerose, ADEM (auch akut). 


11.4.4 Ursachen 
Übersicht 


Der Schwerpunkt dieses Kapitels liegt auf der diag- 

nostischen Einordnung der akuten Hemiparesen. 

Hier wiederum sind es 

° unter den strukturellen Ursachen die vaskulären 
Ereignisse (ischämischer und hämorrhagischer 
Art), die ganz im Vordergrund stehen und 

° außerdem funktionelle, in der Retrospektive 
meist transitorische Störungen (Migräne und 
epileptische Anfälle), die zu beachten sind. 


Dennoch soll nun das Spektrum auch unter Beach- 
tung einiger seltener Entitäten weiter beleuchtet 
werden. 


Neurovaskulär, ischämisch, 
hämorrhagisch 


Arterielle Thrombosen 


+ Systemische Disposition: Sichelzellanämie, Lu- 
pus erythematodes, Homozystinurie, Lipopro- 
teindefekte, 

+ Trauma mit Karotis-Verletzung; liegender Arte- 
rienkatheter, 

e anatomische Disposition wie das Moya-Moya- 
Syndrom (und Fehlanlagen, s. u.), 

o Takayasu-Arteriitis, Kawasaki-Syndrom. 
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Weitere Embolie 


Weitere Embolie kardialer Genese (Herzfehler mit 
Rechts-links-Shunt, Klappenvitien, Endokarditis), 
mit Abszessen als Folge. 


Venöse Thrombosen 


e Thrombose der zerebralen Venen oder Sinus, 

e entweder aufgrund einer Hyperkoagulationsnei- 
gung (bei Dehydratation, Polyzythämie, bzw. bei 
genetischer Disposition) oder 

+ infektiöser Art (septische Thrombose z.B. bei 
Otitis media, Mastoiditis, Sinusitis), 

e Fehlbildungen, 

e arteriovenöse Malformationen, 

+ venöse Malformationen wie das Vena-Galeni- 
Aneurysma, 

e im Rahmen erweiterter Dysplasien wie dem 
Sturge-Weber-Syndrom, 

e anatomische Varianten des Verlaufs der A. caro- 
tis (Kinking und Looping). 


Medikamente 


Medikamente können thromboembolie- oder blu- 
tungsfördernd sein. Insofern ist die Eruierung, wel- 
che Medikamente in den letzten 2 Wochen ge- 
nommen wurden, obligat (Heparine, Antikonzepti- 
va, Kortikosteroide, einige Antibiotika und Antiepi- 
leptika (VPA u.a.), Zytostatika und Schmerzmittel 
(ASS z.B.). 


Weitere Entitäten 


Moya-Moya-Erkrankung und 
-Syndrom 


+ Manifestationsalter: (Klein-)Kindesalter (beson- 
ders 2.-9. Lebensjahr). 
+ Symptome: 

o rezidivierende (transitorische und auch blei- 
bende) Ischämien, Infarkte speziell nach Hy- 
perventilation oder Atemanhalten: Hemipare- 
sen, meist alternierend; Frequenz mehrfach 
pro Monat; Dauer s bis h, 

o weitere fokale neurologische Ausfälle, z.B. A- 
oder Dysphasien; Krampfanfälle (Hemikonvul- 
sionen bei etwa 50%), 

o Kopfschmerzen (Differenzialdiagnose Migrä- 
ne). 


11.4 Erworbene Hemiparese 


+ Pathogenese: Moya-Moya-Erkrankung als idio- 
pathische Arteriitis; Moya-Moya-Syndrom mit 
dem gleichen radiologischen Befund in der Folge 
ganz unterschiedlicher Vaskulopathien z.B. bei 
Sichelzellanämie, Chromosomenstörungen; ver- 
mutlich primär ist die insgesamt progrediente 
Okklusion der proximalen zerebralen Arterien 
(Arteriitis) mit der namensgebenden Anastomo- 
senbildung. 

+ Diagnostik: Doppler-/Duplexsonografie; (MRT-) 
Angiografie; zerebrale MRT. Im EEG charakteris- 
tisches, verlängertes Rebuild-Phänomen nach 
Hyperventilation (durch verstärkte Ischämie be- 
dingt) 


Migräne, mit Aura (hemiplegische) 


(s. Kap. 9.1.) 

e Manifestationsalter: variabel, häufig Schulalter. 

+ Symptome: Skotome, Dysästhesien, Schwäche 
besonders im Arm- oder Gesichtsbereich meist 
für einige h, Hirnstammsymptome (je nach Be- 
troffensein des Karotis- oder des Vertebralis-Ver- 
sorgungsbereichs). 

+ Komplikation: selten zerebraler Insult mit blei- 
benden Ausfällen. 

+ Familienanamnese: Migränedisposition. 

+ Sonderform familiäre hemiplegische Migräne: 
Familienmitglieder mit hemiparetischer Migrä- 
nesymptomatik; Auslösung z.T. durch ein bana- 
les Schädeltrauma, Dauer einen bis einige d, au- 
tosomal-dominante Vererbung. 

+ Zusatzuntersuchungen: 

o (EEG mit polymorpher Verlangsamung auf der 
zur Parese kontralateralen Seite während und 
nach der Attacke), 

o Doppler-Sonografie, 

o MRT (zumindest bei erster oder atypischer 
Manifestation). 


Alternierende Hemiplegie des 
Kindesalters 


(s.a. Kap. 9.2.) 
e Manifestationsalter: 1. (2.) Lebensjahr. 
+ Symptome: 
o alternierende Hemiparese; Attacken im Be- 
reich von min bis d, 
o weitere paroxysmale Symptome während der 
Attacken oder im Intervall, dystone Verkramp- 
fungen wie Tortikollis, Nystagmus; später per- 
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sistierende neurologische Ausfälle und geistige 
Retardierung. 
+ Pathogenese: ungeklärt, different von Migräne 
und Epilepsie. 
+ Therapie: Versuch mit Flunarizin (5-15 mg/d). 


Hemikonvulsions-Hemiplegie- 
Epilepsie-Syndrom (HHE) 


e Manifestationsalter: meist 6 Monate bis 
4 Jahre. 

+ Symptome: 

o lang anhaltender halbseitiger, klonischer, febri- 
ler Anfall mit anschließender Hemiparese, 

o nach Intervall von bis zu 10 Jahren partial- 
komplexe Anfälle. 

e Prognose: schlecht; Hemiparese meist bleibend; 
kognitive Retardierung in fast allen Fällen. 

e EEG: hypersynchrone Aktivitäten kontralateral 
zur Hemiparese; im Intervall Amplitudenreduk- 
tion, Verlangsamung, u.U. persistierende hyper- 
synchrone Aktivitäten. 

+ Pathogenese: vermutlich direkt epileptogene 
(= iktale) Ursache der Parese; vaskulär, entzünd- 
lich und neurometabolisch vermittelte Schädi- 
gungen müssen ausgeschlossen werden (MRT). 


Metabolisch 


Von den neurometabolischen Störungen sollen in 
diesem Zusammenhang die Homozystinurie 
(Aminoazidurie mit meist mäßiger psychomotori- 
scher Retardierung und nicht seltenen thrombo- 
embolischen Komplikationen, s. Kap. 8.3), das ME- 
LAS-Syndrom und der Diabetes erwähnt werden. 
Oben wurden schon der Morbus Fabry und die 
Sulfitoxidase-Störung aufgelistet. 


MELAS-Syndrom 


(Mitochondrial Myopathy, Encephalopathy, lactic 

Acidosis and stroke-like Apisodes.) 

e Manifestationsalter: 3.-11.(-30.) Lebensjahr. 

+ Symptome: Episoden mit Lähmungen (Hemipa- 
resen), Sehstörungen, z.T. Erbrechen, Kopf- 
schmerzen, Anfällen; Minderwuchs, Hörmin- 
derung. 

e Labor: meistens Laktat im Serum und Liquor er- 
höht; CK oft erhöht. 

+ MRT: hyperintense Signalgebung des zerebralen 
(und auch zerebellären) Kortex und der angren- 
zenden weißen Substanz; zuerst vom Infarkt 


durch die nicht auf ein Gefäßterritorium be- 
grenzte Ausdehnung zu unterscheiden. 
+ Diagnosesicherung: 
° Muskelbiopsie (Nachweis des mitochondrialen 
Defektes), 
o weitere DNA- bzw. RNA-Analysen auch imBlut 
(z.T. Mutation der transfer-RNA bei nt 3243). 


Insulinpflichtiger Diabetes mellitus 


+ Symptome: akute Hemiparese aus dem Schlaf 
heraus; Remission nach h oder 1-2 d. 

+ Bildgebung: unauffällig. 

+ Pathogenese: unklar, Migräne? 


Infektiös-inflammatorisch 


e Viral: 

o Zoster ophthalmicus; z.B. nach intrauteriner 
Varizellen-Infektion; kontralateral zum Zoster 
Hemiparese, möglicherweise im Rahmen einer 
zerebralen Angiitis, 

o weitere Virusinfektionen, u.a. Coxsackie, Echo- 
viren. 

e Bakteriell: 

o Borreliose u.a., 

o viele bakterielle Infektionen, lokal oder häma- 
togen vermittelt. 

+ Vaskulitis: u.a. bei Kawaski-Erkrankung, Purpu- 
ra Schoenlein-Henoch, Takayasu-Arteriitis. 
° Immunologisch: ADEM, MS. 


Dissoziative Störung; psychogene 
Ursache 


s. (5.297) 


11.4.5 Diagnostik 


Ein starres Schema zur Basisdiagnostik ist nicht 
sinnvoll; die folgende Zusammenstellung soll eine 
rasche Übersicht und Auswahl ermöglichen. Nach 
den vorangegangenen differenzialdiagnostischen 
Überlegungen sollte es anhand dieser „Checkliste“ 
möglich sein, nach Anamnese- und Befunderhe- 
bung weitere Untersuchungen (rational und ratio- 
nell) zu veranlassen. Auf die überragende Bedeu- 
tung der zerebralen Kernspintomografie wurde 
hingewiesen, speziell um bei akuter Manifestation 
das Zeitfenster der therapeutischen Optionen bei 
Vorliegen eines Infarktes nutzen zu können. 
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Klinisch 


« Neurologische Untersuchung (u.a. Festlegung 
der Läsionstopik), 

e Bewusstseinslage (z.B. Bewusstseinsstörung bei 
postiktaler Hemiparese), 

e Beachtung möglicher Hirndruckzeichen, 

e Blutdruckmessung an mehreren Extremitäten; 
Palpation der Pulse, 

e Auskultation der A. carotis und des Schädels 
(z.B. AV-Malformation), 

e kardiologische Befunde s. u., 

e Infektsymptome (auch nicht neurologischer Art), 

+ Hinweise für eine dissoziative Störung. 


Blut und/oder Urin 


e Blutbild (Sichelzellanämie, Polyzythämie, 
Thrombozytopathie), 

e BSG, CRP, BZ, Nierenparameter, 

e AT III, Protein C und S, APC-Resistenz (APC: akti- 
viertes Protein C), Homozystein (nüchtern), Anti- 
phospholipid-Antikörper, Lupus-Antikoagulans 
und weitere Autoantikörper bzw. weitere throm- 
bophilierelevante Faktoren;auch Tests auf DNA- 
Ebene, 

e Cholesterin, Lipidelektrophorese, Laktat (ME- 
LAS-Syndrom), isoelektrische Fokussierung der 
Transferrine (CDG-Syndrom), 

e Infektserologie (z.B. Borrelien, Zoster); ggf. Blut- 
kultur, 

« Aminosäuren im Urin und Plasma (Homozystin- 
urie), Sulfit-Test im frischen Urin; organische 
Säuren. 


Liquor 


(Nach Ausschluss einer Hirndrucksymptomatik.) 

+ Zellzytologie, Immunglobuline und oligoklonale 
Bande (Hinweise für eine entzündliche bzw. im- 
munologische Ursache; Borrelien; Autoantikör- 
permuster; Varizellen, weitere virale Genesen), 

+ Laktat (MELAS-Syndrom). 


Doppler-[Duplex-Sonografie 


Einschätzung der extra- und intrakraniellen 
Durchblutungsverhältnisse (Moya-Moya-Syndrom, 
vaskuläre Malformationen, Karotisobliteration, 
Verlaufsanomalien der A. carotis u.a.). 


11.4 Erworbene Hemiparese 


EEG 


+ Anfallsassoziierte Hemiparesen unterschiedli- 
cher Genese (s.o0.), 

e Herdbefunde (Infarkt, Raumforderungen, Enze- 
phalitis, Migräne). 


Bildgebende Verfahren 


(MRT, ggf. Sonografie und Spektroskopie.) 

° Darstellung bzw. Ausschluss eines Infarkts, einer 
Raumforderung, einer vaskulären Malformation, 

+ Darstellung eines Hirnöderns (z.B. nach halbsei- 
tigem Anfall), 

+ Darstellung einer De- oder Dysmyelinisierung 
(MRT) oder eines anderen metabolischen Korre- 
lats (z.B. MELAS-Syndrom). 


Angiografie und MRT-Angiografie 


e Konventionelle Angiografie im Rahmen der pri- 
mären Diagnostik aufgrund der heutigen Mög- 
lichkeiten (Doppler-Sonografie und MRT) etwas 
in den Hintergrund getreten, 

e Nachweis von Aneurysmen, weiteren vaskulären 
Malformationen, Moya-Moya-Syndrom. 


Kardiologische Untersuchung 


* Zyanotische Herzfehler, 
+ Klappenauffälligkeiten, Mitralklappenprolaps, 
+ Endokarditis. 


Psychiatrische Einschätzung 
Zusammenfassung 


Nachdem die Hemiparese klinisch gesichert ist 
(und z.B. eine Hemidystonie, die zusammen mit 
einer Parese bei einer paroxysmalen Choreoathe- 
tose auftreten kann, oder eine dissoziative Störung 
ausgeschlossen sind), bestimmt die Kombination 
der Überlegungen „wo die Läsion zu suchen ist“ 
mit der Einteilung des Verlaufs in akute und lang- 
sam-progrediente Störungen das weitere Vor- 
gehen. 
Bei einer akut aufgetretenen Hemiparese gilt: 
Die Situation, die Rahmenbedingungen vor und 
beim Auftreten der Symptomatik müssen genau 
eruiert werden (Beispiel: Hemiparese im An- 
schluss an einen Anfall). Die Anamnese wird 
dann auf mögliche Dispositionen und Grund- 
erkrankungen, die für die Hemiparese Bedeu- 
tung haben könnten, fokussiert (Beispiel: Herz- 
fehler). 
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Störungen der Motorik 


e Die Beachtung des topischen Aspekts konkreti- 
siert die weitere Diagnostik (muss kortikal- 
zerebral, im Hirnstamm oder spinal nach- 
geschaut werden?). 

Die Diagnostik zielt dann auf die Darstellung des 
Korrelats der Hemisymptomatik. Auf die beson- 
dere Bedeutung der vaskulär vermittelten Stö- 
rungen wurde hingewiesen. Sonografisch, com- 
putertomografisch oder kernspintomografisch 
wird z.B. das Areal der Ischämie oder Blutung 
dargestellt bzw. elektroenzephalografisch die 
pathogenetisch relevante Veränderung der neu- 
ronalen Aktivität dokumentiert. 


Auf keinen Fall darf man dabei stehen bleiben: 
„Hirnblutung mit konsekutiver Hemiparese“ z.B. 
ist keine suffiziente Diagnose. Entscheidend ist die 
Frage, warum es blutete, warum es zu einer arte- 
riellen oder venösen Thrombose oder einem Abs- 
zess kam oder warum eine so erhebliche (halbsei- 
tige) Reduktion der neuronalen Aktivität vorliegt. 
Aus den entsprechenden Fragen und Antworten 
ergeben sich weitere diagnostische, therapeutische 
und prophylaktische Konsequenzen. 

Bei einer sich langsam entwickelnden Hemipa- 
rese steht dagegen die genaue Analyse der Symp- 
tomkonstellation im Vordergrund. Hieraus leitet 
sich die topische Verdachtsdiagnose ab (Beispiel: 
progrediente Hemiparese bei Verdacht auf Prozess 
im Hirnstammbereich, falls nukleär-periphere 
Hirnnervenausfälle evident sind). Die Diagnostik 
ist dann entsprechend zu fokussieren. 


11.5 Hypotonie des Neu- 
geborenen und Säuglings 


11.5.1 Worum es geht 


Es erscheint gerechtfertigt, die Problematik der 
muskulären Hypotonie des Neugeborenen und 
Säuglings als eigenständiges Kapitel darzustellen. 
In diesem Alter imponiert vor allem die Reduktion 
des Muskeltonus. Der Tonus entspricht dem Wi- 
derstand beim Durchbewegen. Oft wird aber mit 
dem „hypotonen Säugling“ bzw. Floppy Infant 
auch die Einschränkung der Spontanmotorik ange- 
sprochen. In jedem Fall sollte der Versuch unter- 
nommen werden, Tonus und Kraftentfaltung zu 
differenzieren. 

Der Tonus ist die Resultante verschiedener, teil- 
weise voneinander abhängiger Variabeln. Ein nor- 
maler Muskeltonus setzt funktionstüchtige zereb- 


rale, spinale, peripher-neurogene und myogene 
Strukturen voraus. Auf diesen verschiedenen Ebe- 
nen wiederum sind es ganz differente Beeinflus- 
sungsmodalitäten, die letztlich das klinische Bild 
der Hypotonie bedingen können. Da der Verhal- 
tenszustand ganz wesentlich den Muskeltonus 
mitbestimmt, muss er bei jedem Untersuchungs- 
befund mit angegeben werden. Eventuell sind 
mehrfache Untersuchungen bei verschiedenen 
Verhaltenszuständen durchzuführen. 

Auch viele später zur Spastik führende Erkran- 
kungen fallen in diesem Alter als (primär) hypoto- 
ne Störung auf. Andererseits kann die muskuläre 
Hypotonie auch ein harmloser, transitorischer 
neurologischer Befund sein. Nicht nur die aktuelle 
intraindividuelle, sondern auch die Längsschnitt- 
variabilität ist also groß. Allein für sich genommen 
ist die muskuläre Hypotonie völlig unspezifisch, 
und es bedarf weiterer Angaben und Befunde, um 
eine sinnvolle diagnostische Einordnung vorneh- 
men zu können. 

Zur muskulären Hypotonie des Neugeborenen 
und des jungen Säuglings wurde bereits einiges im 
ersten Teil des Buches gesagt. Hier soll es ergän- 
zend um die Darstellung der differenzialdiagnos- 
tischen Strategien gehen. 


11.5.2 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Es bieten sich 3 Zugänge an: 

+ die genaue Charakterisierung des Tonus selbst, 
speziell der Verteilung, und die Abgrenzung u.a. 
von der Spontanmotorik und der Schwäche, 

+ die Wertung der Begleitsymptomatik (u.a. mit 
der primären Dichotomie „zentrale versus peri- 
phere Hypotonie“), 

+ die Beachtung der zeitlichen Kriterien: Mani- 
festationsalter und Verlauf. 


Die diagnostischen Strategien orientieren sich na- 

türlich am Ursachenspektrum. Insofern soll dieses 

schon hier in einer ersten Übersicht angedeutet 

werden: 

+ zerebrale (selten spinal) Läsionen, 

+ „Syndrome“, frühe zerebrale Entwicklungs-/Auf- 
baustörungen, 

+ (neuro-)metabolische, endokrine, toxische 
(pharmakogene) Beeinträchtigungen, 

+ neuromuskuläre Störungen. 
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Störungen der Motorik 


e Die Beachtung des topischen Aspekts konkreti- 
siert die weitere Diagnostik (muss kortikal- 
zerebral, im Hirnstamm oder spinal nach- 
geschaut werden?). 

Die Diagnostik zielt dann auf die Darstellung des 
Korrelats der Hemisymptomatik. Auf die beson- 
dere Bedeutung der vaskulär vermittelten Stö- 
rungen wurde hingewiesen. Sonografisch, com- 
putertomografisch oder kernspintomografisch 
wird z.B. das Areal der Ischämie oder Blutung 
dargestellt bzw. elektroenzephalografisch die 
pathogenetisch relevante Veränderung der neu- 
ronalen Aktivität dokumentiert. 


Auf keinen Fall darf man dabei stehen bleiben: 
„Hirnblutung mit konsekutiver Hemiparese“ z.B. 
ist keine suffiziente Diagnose. Entscheidend ist die 
Frage, warum es blutete, warum es zu einer arte- 
riellen oder venösen Thrombose oder einem Abs- 
zess kam oder warum eine so erhebliche (halbsei- 
tige) Reduktion der neuronalen Aktivität vorliegt. 
Aus den entsprechenden Fragen und Antworten 
ergeben sich weitere diagnostische, therapeutische 
und prophylaktische Konsequenzen. 

Bei einer sich langsam entwickelnden Hemipa- 
rese steht dagegen die genaue Analyse der Symp- 
tomkonstellation im Vordergrund. Hieraus leitet 
sich die topische Verdachtsdiagnose ab (Beispiel: 
progrediente Hemiparese bei Verdacht auf Prozess 
im Hirnstammbereich, falls nukleär-periphere 
Hirnnervenausfälle evident sind). Die Diagnostik 
ist dann entsprechend zu fokussieren. 


11.5 Hypotonie des Neu- 
geborenen und Säuglings 


11.5.1 Worum es geht 


Es erscheint gerechtfertigt, die Problematik der 
muskulären Hypotonie des Neugeborenen und 
Säuglings als eigenständiges Kapitel darzustellen. 
In diesem Alter imponiert vor allem die Reduktion 
des Muskeltonus. Der Tonus entspricht dem Wi- 
derstand beim Durchbewegen. Oft wird aber mit 
dem „hypotonen Säugling“ bzw. Floppy Infant 
auch die Einschränkung der Spontanmotorik ange- 
sprochen. In jedem Fall sollte der Versuch unter- 
nommen werden, Tonus und Kraftentfaltung zu 
differenzieren. 

Der Tonus ist die Resultante verschiedener, teil- 
weise voneinander abhängiger Variabeln. Ein nor- 
maler Muskeltonus setzt funktionstüchtige zereb- 


rale, spinale, peripher-neurogene und myogene 
Strukturen voraus. Auf diesen verschiedenen Ebe- 
nen wiederum sind es ganz differente Beeinflus- 
sungsmodalitäten, die letztlich das klinische Bild 
der Hypotonie bedingen können. Da der Verhal- 
tenszustand ganz wesentlich den Muskeltonus 
mitbestimmt, muss er bei jedem Untersuchungs- 
befund mit angegeben werden. Eventuell sind 
mehrfache Untersuchungen bei verschiedenen 
Verhaltenszuständen durchzuführen. 

Auch viele später zur Spastik führende Erkran- 
kungen fallen in diesem Alter als (primär) hypoto- 
ne Störung auf. Andererseits kann die muskuläre 
Hypotonie auch ein harmloser, transitorischer 
neurologischer Befund sein. Nicht nur die aktuelle 
intraindividuelle, sondern auch die Längsschnitt- 
variabilität ist also groß. Allein für sich genommen 
ist die muskuläre Hypotonie völlig unspezifisch, 
und es bedarf weiterer Angaben und Befunde, um 
eine sinnvolle diagnostische Einordnung vorneh- 
men zu können. 

Zur muskulären Hypotonie des Neugeborenen 
und des jungen Säuglings wurde bereits einiges im 
ersten Teil des Buches gesagt. Hier soll es ergän- 
zend um die Darstellung der differenzialdiagnos- 
tischen Strategien gehen. 


11.5.2 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Es bieten sich 3 Zugänge an: 

+ die genaue Charakterisierung des Tonus selbst, 
speziell der Verteilung, und die Abgrenzung u.a. 
von der Spontanmotorik und der Schwäche, 

+ die Wertung der Begleitsymptomatik (u.a. mit 
der primären Dichotomie „zentrale versus peri- 
phere Hypotonie“), 

+ die Beachtung der zeitlichen Kriterien: Mani- 
festationsalter und Verlauf. 


Die diagnostischen Strategien orientieren sich na- 

türlich am Ursachenspektrum. Insofern soll dieses 

schon hier in einer ersten Übersicht angedeutet 

werden: 

+ zerebrale (selten spinal) Läsionen, 

+ „Syndrome“, frühe zerebrale Entwicklungs-/Auf- 
baustörungen, 

+ (neuro-)metabolische, endokrine, toxische 
(pharmakogene) Beeinträchtigungen, 

+ neuromuskuläre Störungen. 
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Die differenzialdiagnostischen Zugänge sollen eine 
möglichst effektive, ökonomische Festlegung er- 
möglichen, in welchem dieser Felder weiter zu su- 
chen ist. 


Charakterisierung und Abgrenzung 
der Hypotonie 


Die klinisch-deskriptive, vorsichtige Annäherung 
im Sinne der Beobachtung und Wertung ist ent- 
scheidend: Gibt es ein Niveau, ab der die Hypoto- 
nie bzw. Motorikstörung auffällt (bei spinalen Ur- 
sachen z.B. in der Folge einer Blutung, einer Fehl- 
bildung oder Raumforderung)? Auf die Bedeutung 
von eindeutig supraspinalen Zeichen bzw. einer 
Beteiligung der Gesichtsmuskulatur wird später 
noch eingegangen. Liegt eine Seitenbetonung vor? 
Kann die proximale (wie bei der frühen Form der 
spinalen Muskelatrophie) bzw. distale Akzentuie- 
rung der motorischen Problematik diagnostisch 
gewertet werden? 

Wie oben angesprochen sollte auch die Spon- 
tanmotorik - natürlich in Abhängigkeit vom Ver- 
haltenszustand - beachtet werden. Schließlich lei- 
tet die Frage „muskuläre Hypotonie allein bzw. mit 
Schwäche“ zum nächsten Absatz über, ist ent- 
scheidend für die Hypothese, ob eine neuromus- 
kulär bedingte oder aber eine zentrale Hypotonie 
vorliegt. 

Die Verlaufsbeobachtungen und Untersuchun- 
gen beziehen sich also auf 
+ Tonus, 

e Spontanmotorik und 
e Schwäche (auch nach Stimulation keine normale 
Kraftentfaltung möglich). 


Begleitsymptomatik 


Das Symptom Hypotonie ist oft eingebettet - und 
dieses „Bett“ ist ein Schlüssel. 

Zentrale oder periphere Hypotonie? Diese Al- 
ternative steht im Zentrum der differenzialdiag- 
nostischen Überlegungen. 

Zentrale Hypotonien sind Hypotonien bei 
zerebralen Störungen im eigentlichen Sinne und 
bei systemischen Affektionen (ohne dass damit as- 
soziierte peripher-neuromuskuläre Befunde auch 
im Vordergrund stehen), genauer: 

« zerebrale Anlage-/Aufbaustörungen (Chromoso- 
menstörungen wie das Down-Syndrom oder das 

Prader-Willi-Syndrom; Hirnfehlbildungen wie 


11.5 Hypotonie 


Migrationsanomalien z.B. mit Balkenhypoplasie; 
weitere Dysmorphie-Syndrome), 

(sub-)akute Hirnschädigungen (z.B. die perina- 
tale hypoxisch-ischämische Enzephalopathie, die 
sich erst später in einer Spastik bzw. einer Dys- 
kinesie äußert), 

systemische Affektionen neurometabolischer Art 
(z.B. das Zellweger-Syndrom) und allgemein- 
systemischer Art (z.B. Hypothyreose, Elektrolyt- 
störungen oder nach toxisch-medikamentöser 
Exposition), 

benigne zentrale Hypotonie: eine als Variante 
der normalen Entwicklung einzuschätzende To- 
nusabweichung; die kommunikative und all- 
gemein-kognitive Entwicklung erscheinen regel- 
recht, die Parese im eigentlichen Sinne ist nicht 
evident und die Muskeleigenreflexe sind auslös- 
bar; oft findet sich eine mäßige statomotorische 
Retardierung. 


Allgemein spricht für eine zentrale Hypotonie Fol- 

gendes: 

+ Eine Störung der globalen Entwicklung, die sich 
bei ganz kleinen Kindern z.B. in einer Beein- 
trächtigung der Kontaktaufnahme zeigen kann, 
weist aufeine zentrale Genese hin. Das Interesse 
und die Anteilnahme sind nicht altersentspre- 
chend, der Blick ist weniger wach (natürlich ist 
additiv eine peripher-neurogene Beteiligung 
nicht a priori ausgeschlossen; s. Kap. Gemischte 
Hypotonie. 

e Etwas später kann der Sprachentwicklungsstand 
zur Beurteilung mit herangezogen werden. 

e Sehen und Hören sind speziell bei zentralen bzw. 
systemischen Hypotonien involviert, im Einzel- 
fall aber auch bei peripher-neurogenen Störun- 
gen. 

+ Die Kombination einer rumpfbetonten muskulä- 
ren Hypotonie mit hypertonen oder dystonen 
Anteilen im Bereich der Extremitäten spricht für 
eine zentrale Hypotonie. 

+ Die Frage, ob eine Abweichung des Kopfumfangs 
- als Hinweis auf eine Hirnwachstumsstörung 
oder Liquorabflussproblematik - besteht, ist von 
großer Wichtigkeit. 

+ Zerebrale Krampfanfälle sind mit einer rein 
myogenen oder peripher-neurogenen Störung 
nicht kompatibel. 

e Kraniofaziale Dysmorphien können auf eine auch 
das zentrale Nervensystem betreffende Entwick- 
lungsstörung hinweisen. 
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Störungen der Motorik 


Eine periphere Hypotonie wird bei Läsionen des 
2. motorischen Neurons und bei Myopathien be- 
obachtet. Im Einzelnen kommen folgende Lokalisa- 
tionen infrage: 

e Läsionen im Bereich der Vorderhornzellen (z.B. 
spinale Muskelatrophie; Dysraphien wie die Me- 
ningomyelozele), 

+ Neuropathien (z.B. angeborene Hypomyelinisie- 
rungsneuropathie), 

e Beeinträchtigungen der neuromuskulären Trans- 
mission (z.B. Myasthenie), 

° Myopathie (z.B. myotone Dystrophie, strukturell 
definierte Myopathien wie die Nemaline-Myo- 
pathie). 


Die peripheren Hypotonien sind meist durch das 
Fehlen der oben genannten zentralen Kriterien de- 
finiert. Darüber hinaus liegt fast immer - im Ge- 
gensatz zu den meisten zentralen Formen - auch 
eine muskuläre Schwäche vor. Es ist nicht immer 
leicht, diese festzustellen. Die reine muskuläre Hy- 
potonie kann je nach Situation, in Abhängigkeit 
von Anspannung und Intention, bzgl. der Kraftent- 
faltung „kompensiert“ werden. Diese Kinder kön- 
nen also z.B. bei entsprechendem Vigilanzzustand 
stimuliert werden, die Beine anzuheben, normal 
zu treten und zu drücken - im Gegensatz zu den 
peripher, neuromuskulär beeinträchtigten. Inner- 
halb der letztgenannten Gruppe ermöglicht die 
Prüfung der Muskeleigenreflexe eine weitere Dif- 


ferenzierung. Die neurogenen Störungen (Vorder- 
hornbereich bis zur neuromuskulären Transmis- 
sion) gehen mit fehlenden bzw. deutlich abge- 
schwächten Eigenreflexen einher; bei den Myo- 
pathien sind die MER dagegen primär im All- 
gemeinen nur leicht abgeschwächt. 

Die Wertung der ganzen klinischen Konstella- 
tion - ggf. auch nach Untersuchung der Eltern (bei 
der myotonen Dystrophie speziell der Mutter) - 
ermöglicht dann meist erste Hypothesen (dann 
ggf. Bestimmung der Muskelenzyme; im Einzelfall 
Elektrophysiologie, NLG und EMG; die bioptischen 
Untersuchungen sind gegenüber den molekularge- 
netischen Möglichkeiten etwas in den Hintergrund 
getreten). 

Die Differenzialdiagnose und Diagnostik bei 
zentraler bzw. peripherer Hypotonie werden in 
» Abb. 11.13, » Abb. 11.14 und » Abb. 11.15 zu- 
sammengefasst. 


Weitere Begleitsymptomatik 


Eine schematisch-vereinfachte Darstellung zur Dif- 
ferenzialdiagnose der muskulären Hypotonie des 
Neugeborenen und Säuglings ergibt sich aus 
» Abb. 11.14 und » Abb. 11.15. 

Welche weiteren Begleitsymptome können kli- 
nisch hilfreich sein? 
+ Hypotonie und Ateminsuffizienz 

o kongenitale Muskeldystrophie, 


globale Entwicklungsstörung 
ja nein 
zentrale Hypotonie periphere Hypotonie 
Dysmorphien deutliche Schwäche 
| | 
ja nein ja nein 
| | 
Reflexe | n-\ 


Fehlbildungs- metabolische und 
Anlage-Störung, neo-/postnatal- 
Syndrom exogene Läsionen 


Abb. 11.13 Differenzialdiagnose muskulärer Hypotonie. 


Neuropathien 


Myopathien benigne transiente 


Hypotonie 
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| muskuläre Hypotonie 


11.5 Hypotonie 


Abb. 11.14 Muskuläre Hypotonie und 
weitere Symptome. 


allein mit Schwäche mit zerebralen 
Symptomen 
Y Y Y 
transitorische muskuläre oder peripher- zerebrale akute 
Störung neurogene Störung Läsion, syste- 


mische (u.a. meta- 
bolische) Affektion 


zentral 
zerebrale Chromosomen- Stoffwechsel- 
Bildgebung (molekular- analysen 
genetische) 
Untersuchung 


Abb. 11.15 Diagnostik bei Hypotonie. 


o myotone Dystrophie, 

o spinale Muskelatrophie (SMA; s. Kap. 11.5.3 ); 
auch SMA-Plus mit diaphragmaler Beteiligung, 
SMARD (=SMA mit Respiratory Distress; s. 
Kap. 11.5.3), 

o strukturell definierte Myopathien (v.a. neona- 
tale Nemaline-Myopathie und x-chromoso- 
male myotubuläre Myopathie; Multi-Mini- 
core-Myopathie), 

o metabolische Myopathien (Mitochondrio- 
pathien, Glykogenose Typ II), 

o myasthenische Syndrome, 

o pontozerebelläre Hypoplasie Typ 1 (s.u.), 

Hypotonie und Dysmorphie-Zeichen 

o zentrale Hypotonien: 

- Chromosomenstörungen, Syndrome (u.a. 
Prader-Willi-Syndrom), 

- Zellweger-Syndrom, 

- GMI1-Gangliosidose. 

o Auch einzelne periphere Hypotonie-Formen: 
- Myotubuläre (=zentronukleäre) Myopathie, 
- Multicore-Krankheit, 


peripher 
Untersuchung NLG und Kreatinkinase 
der Mutter EMG 


(Familie) 


- Nemaline-Myopathie (Skelettdeformitäten, 
lang gezogenes Gesicht u.a.). 
* Hypotonie und Ophthalmoplegie/Ptose 
o kongenitale Muskeldystrophie, 
o myotone Dystrophie, 
o myotubuläre Myopathie, 
o mitochondriale Myopathie, 
o myasthenische Syndrome, 
o kongenitale Fasertyp-Dysproportion (selten), 
° Multi-/Mini-Core-Myopathie. 


Zeitliche Kriterien: Manifestations- 
alter und Verlauf 


Ein weiterer differenzialdiagnostischer Zugang ori- 
entiert sich am Verlauf bzw. der Manifestation. 


Frühe Manifestation 


D.h. prä-/neonatal (manchmal intrauterin vermin- 
derte Kindsbewegungen, Polyhydramnion, neona- 
tale Gelenkkontrakturen): 
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e kongenitale/neonatale Myasthenie, 

° myotone Dystrophie, 

+ spinale Muskelatrophie Typ I (und 0) (genauere 
Darstellung s. u.), 

e strukturell definierte Myopathie wie die Nemali- 
ne-Myopathie und die myotubuläre Myopathie, 

e Glykogenose Typ II, 

o Zellweger-Syndrom, 

+ pontozerebelläre Hypoplasie Typ 1 (genauere 
Darstellung im Kap. Periphere Hypotonie), 

e zerebrale Aufbaustörung bzw. Syndrome, z.B. 
Prader-Willi-Syndrom. 


Zeichen der Progredienz erkennbar 


+ Neurodegenerative Krankheiten (z.B. spinale 
Muskelatrophie, ponto-zerebelläre Hypoplasie 
Typ 1u.a.), 

+ neurometabolische Erkrankungen (z.B. Zell- 
weger-Syndrom; Morbus Pompe mit metabo- 
lischer Myopathie; viele weitere). 

o Strukturell definierte Myopathien lassen bei 
schwerer Ausprägung im 1. Lebensjahr z.T. eine 
Progredienz erkennen (z.B. Nemaline-Myo- 
pathie und kongenitale Fasertyp-Dyspropor- 
tion). 


Stabiler Zustand oder Besserung 
erkennbar 


e Zentrale benigne Hypotonie, 

° zentrale Hypotonie im Rahmen von Syndromen 
(z.B. Prader-Willi-Syndrom), 

strukturell definierte Myopathien (z.B. Finger- 
print-Myopathie oder Central-Core-Myopathie), 

e im Rahmen des Verlaufs, z.B. infektiöser oder to- 
xisch-pharmakogener Zustände. 


Belastungsabhängigkeit der Hypotonie 
(und Schwäche) erkennbar 


° Myasthenie, 
+ metabolische Myopathie (z.B. bei Mitochondrio- 
pathie). 


11.5.3 Ursachen 


Die Liste der infrage kommenden Ursachen ist 
lang, ein schematisches „Abarbeiten“ sicher nicht 
sinnvoll. Die oben dargelegten diagnostischen 
Strategien ermöglichen eine gezielte weitere Diag- 
nostik. 


Zentrale Hypotonie 
Zerebrale Fehlbildungen, Syndrome 


e Chromosomenstörungen, u.a. das Down-Syn- 
drom, die Trisomie 13, das Cri-du-Chat-Syndrom 
oder das Prader-Willi-Syndrom (s.a. Kap. 12.1 
und Kap. 8.3), 

Deletionssyndrome sind auch an anderer Stelle 
immer wieder erwähnt; die muskuläre Hypoto- 
nie und dann die Entwicklungsstörung sind ne- 
ben unterschiedlich akzentuierten kraniofazia- 
len Besonderheiten die häufigsten - damit auch 
unspezifischsten - Zeichen. 

Weitere klinisch oder bildgebend definierte Syn- 
drome (wie z.B. das CFC, das Cardio-facio-cuta- 
ne-Syndrom), 

Migrationsanomalien, häufig mit Balkenmangel; 
weitere speziell durch die Aufbaustörungsart de- 
finierte Entitäten (von Holoprosenzephalien, 
über Proliferations- bis hin zu Gyrierungsstörun- 
gen; s.a. Kap. 12.1); und zerebrale Aufbaustö- 
rungen mit Schwerpunkt im Bereich der hinte- 
ren Schädelgrube, kongenitale Ataxien, Dys- 
raphien (z.B. Dandy-Walker-Malformation, Jou- 
bert-Syndrom; s.a. Kap. 11.2). 


Erworbene zerebrale Läsionen 


+ Perinatale hypoxisch-ischämische oder hämor- 
rhagische Läsionen (u. U. auf dem Wege zur 
Spastik oder dyskinetischen Symptomatik); Hy- 
perbilirubinämie auch unten aufgeführt, 

+ prä-/perinatale Infektionen. 


Neurometabolisch-degenerative 
Erkrankungen 


(Sie imponieren primär hypoton, später z.T. auch 

spastisch.) 

+ Peroxisomale Erkrankungen (z.B. Zellweger-Syn- 
drom), 

e Iysosomale Speicherkrankheit (z.B. GM1-Gan- 
gliosidose, Mannosidose, Fucosidose), 

+ Aminoazidopathien (z.B. Ahornsirupkrankheit, 
Hyperlysinämie, nichtketotische Hyperglyzin- 
ämie), 

+ infantile neuroaxonale Dystrophie (die ebenso 
unter den peripher-neurogenen Störungen auf- 
geführt werden könnte), 

e CDG-Syndrom (s. Kap. 11.2), 
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+ früh manifeste Leukodystrophien (Pelizaeus- 
Merzbacher, Canavan mit früher Manifestation 
u.a.). 


Allgemein-metabolische, endokrine 
und weitere systemische Affektionen 


e Schilddrüsendysfunktionen, 

e Hyperkalzämie, Hypokaliämie, (Pseudomangel-) 
Rachitis, 

« Thiamin- oder Vitamin-B12-Mangel, 

+ Zöliakie, 

* Osteogenesis imperfecta: hier bzw. unter Binde- 
gewebsproblemen subsumiert. 


Medikamente und Toxine 


+ Sedativa (z.B. Barbiturate), weitere zentral wir- 
kende Medikamente oder Magnesium an die 
Mutter, 

e Botulismus, 

+ Hyperbilirubinämie. 


Benigne zentrale Hypotonie 
(s.a. Kap. 11.5.) 


Periphere Hypotonie 


Peripher-neurogene Störungen 


+ spinale Muskelatrophie (SMA O und SMA I und 
SMA II: s. u.), 

+ hereditäre motorisch-sensible Neuropathie 
(HMSN; Typ III - Dejerine-Sottas - beginnt 
manchmal sehr früh; manchmal auch der Typ IV 
mit relativ raschem Verlauf und z.T. Hörstö- 
rung), 

« angeborene Hypomyelinisierungsneuropathie, 

* ponto-zerebelläre Hypoplasie Typ 1. 


Spinale Muskelatrophie 


(SMA 0, SMA I [Werdnig-Hoffmann] und SMA II 

[intermediärer Typ|.) 

+ Klinik und Prognose: Hypotonie und Bewe- 
gungsarmut schon ganz früh (z.T. Arthrogrypo- 
sis) bzw. bei Typ Il in den ersten 18 Monaten; 
Saug-, Schluck-, Atem-Probleme; für die erst- 
genannte Form Lebenserwartung im Monats- 
bereich bzw. bis etwa 2 Jahre; muskuläre Hypo- 
tonie und proximal betonte Schwäche, z.T. Faszi- 
kulationen an der Zunge bzw. tremorartig an 


11.5 Hypotonie 


den Fingern; Kinder wirken wach, fit, Gesichts- 
und Augenmuskeln nicht betroffen. 

+ Diagnosestellung: bei klinischem Verdacht > 
Genetik. 

+ Differenzialdiagnose: s.o. und folgend. 

+ Genetik: Deletionen bzw. Mutationen in 5q11- 
13 im SMNI1-Gen (Survival-Motor-Neuron-Gen), 
autosomal-rezessiv. 


Weitere spinale Muskelatrophie; 
SMA-Plus-Formen 


(Nicht durch einen SMN-Defekt hervorgerufen.) 

Genetisch und klinisch definiert, Relevanz im 

Säuglingsalter speziell: 

e mit Arthrogryposis: auch mit fazialer Schwäche; 
x-chromosomal Xp11.3-q11.2, 

+ mit Zwerchfell-Beteiligung (SMARD1); auto- 
somal-rezessiv 11913.3, 

e distale SMA: autosomal-dominant 12q.23-q24, 

* im Sinne der progressiven Bulbärparalyse „Fa- 
zio-Londe“; Schluckstörung, Fazialisschwäche; 
autosomal-dominant. 


Riesenaxon-Neuropathie 


(GAN = Giant axonal Neuropathy.) 

+ Klinik und Prognose: motorische Entwicklungs- 
störung im 1. Jahr; Areflexie; stark gekräuseltes 
Haar; später Skoliose; z.T. allgemeine Entwick- 
lungsstörung, endokrine Probleme (Hypothyreo- 
se). 

+ Diagnosestellung: klinischer Verdacht; NLG, 
Biopsie; schädel- und kraniozervikales MRT mit 
Anomalien bzw. Signalveränderungen. 

+ Differenzialdiagnose: s.o. 

° Genetik: autosomal-rezessiv; 16924.1. 


Pontozerebelläre Hypoplasie Typ 1 


(Könnte auch unter die zentralen Hypotonien sub- 
sumiert werden.) 
+ Klinik und Prognose: 

o globale Entwicklungsstörung schon ab dem 
Neugeborenen- bzw. Säuglingsalter; bulbäre 
Dysfunktionen; speziell auffällige Hypotonie 
und Bewegungsarmut, z.T. Kontrakturen, Ven- 
tilationsprobleme (bei für diesen Typ charakte- 
ristischer Vorderhornbeteiligung); aber auch 
zentralmotorische Läsionszeichen und oft Mi- 
krozephalie, 

o letal in den ersten Monaten. 
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Zusatzuntersuchungen: 
e Hypoplasie des Kleinhirns und der Pons, 
° oft reduzierte motorische Nervenleitgeschwin- 
digkeiten. 
+ Differenzialdiagnose: 
° u.a. spinale Muskelatrophie; CDG-Syndrom; 
Joubert-Syndrom, Wolfram-Syndrom, 
o Typ 2: dyskinetische Symptome im Vorder- 
grund (s. Kap. 11.3). 
+ Genetik: autosomal-rezessiv, unklar. 


Myopathien 


(Bei vielen ist das maligne Hyperthermie-Risiko zu 

beachten.) 

° transiente neonatale und kongenitale Myasthe- 
nie, 

+ kongenitale myotone Dystrophie (s.u.), 

e kongenitale Muskeldystrophie; selten frühe 
Manifestation einer Muskeldystrophie Duchenne 
(s.u.), 

eo strukturell definierte Myopathie wie die Nemali- 
ne-Myopathie oder die Central-Core-Myopathie, 
die inzwischen auch 2. T. genetisch kartiert sind 
(s.u.), 

e Polymyositis (selten). 


Myotone Dystrophie 


(Multisystemerkrankung!) 

+ Klinik der kongenitalen Variante (der Typ 1 mit 
distal betonter Schwäche kann im Einzelfall ein- 
mal früh beginnen): 

o schon ganz frühe, ggf. pränatale Problematik 
(u. U. Polyhydramnion), Hypotonie, Schwäche, 
u.U. Atrophien, Areflexie, 

o Schluckstörung, Ateminsuffizienz, 

o allgemeine, mentale Entwicklungsstörung, 

o lang gezogenes Gesicht. 

+ Diagnosestellung: klinischer Verdacht; Unter- 
suchung der Mutter; Genetik, 

° Genetik: Nachweis der CTG-Repeats im DMPK- 
Gen (Myotone-Dystrophie-Proteinkinase-Gen 
auf 19913.2-13.3. 


Kongenitale Muskeldystrophien 


e Ohne Hirnfehlbildung mit Merosinmangel (bei 
primärem Merosinmangel schwere, sehr früh 
manifeste Symptomatik; bei sekundärem Mangel 
auch leichtere Verläufe, z. T. mit proximaler 
Schwäche besonders der Halsmuskulatur und 


Muskelhypertrophie und respiratorischen 

Problemen). 

° Klinik und Prognose: z.T. neonatale Hypotonie, 
Schwäche, Ateminsuffizienz, Schluckstörun- 
gen, 

o Diagnosestellung: CK meist erhöht; MRT mit 
Störung der zerebralen weißen Substanz; Mus- 
kelbiopsie, 

o Genetik: autosomal-rezessiv; Deletionen oder 
Mutationen 6q2. 

Ohne Hirnfehlbildung ohne Merosinmangel: 

u.a. Rigid-spine-Syndrom-Muskeldystrophie 1 

(RDSMD 1). 

o Klinik und Prognose: Hypotonie, Ateminsufli- 
zienz; später Parese im Vordergrund, sonst or- 
dentliche Prognose, 

o Diagnosestellung: Biopsie, Genetik, 

o Genetik: Gendefekt im SEPN1 (Selenoprotein 
N), 1p36-35. 

Mit ZNS- und Augenfehlbildungen (Dystrogly- 

kanopathien): kongenitale Muskeldystrophie Fu- 

kuyama; Muscle-Eye-Brain-Krankheit (Santa- 
vuori); Walker-Warburg-Syndrom mit Lissen- 
zephalie. 

o Klinik und Prognose: alle Formen mit Hypoto- 
nie, motorischer Entwicklungsstörung; kogni- 
tive Entwicklungsstörung, meist auch Epilep- 
sie; unterschiedliche Begleitsymptome, 

o Diagnosestellung: Klinik, Schädel-MRT, Biop- 
sie, Genetik, 

o Ätiopathogenese: Störung der Glykosylierung; 
Gendefekte überwiegend bekannt. 


Strukturell definierte kongenitale 
Myopathien 

e Central-core, 

+ myotubuläre (=zentronukleäre) Myopathie, 
e Multi-(Mini-)core-Myopathie/-Krankheit, 

+ Nemaline-Myopathie, 

+ kongenitale Fasertypdisproportion. 

o Klinik und Prognose: frühe Hypotonie, 
Schwäche: Ateminsuffizienz, okuläre Betei- 
ligung je nach Form und Ausprägung (s.0.); 

2. T. Kardiomyopathie, 

o Diagnosestellung: CK meist nicht deutlich er- 
höht, auch EMG oft nicht ergiebig; Versuch der 
diagnostischen Annäherung über die Mutter 
sinnvoll; Muskelbiopsie; Genetik, 

o Genetik: unterschiedlich autosomal-rezessiv, 
z.T. x-chromosomal (myotubuläre Form). 
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Metabolische Myopathien 


e Mitochondriopathien, 

« mitochondriale Lipid-Glykogen-Speicher-Myo- 
pathie u.a. mit Defekten der Atmungskette, 

e Defekte des Carnitin-Acyl-Carnitin-Überträger- 
systems, 

e Glykogenosen: Früh manifest sind v. a. der Mor- 
bus Pompe (Typ-Il-Glykogenose) und das For- 
bes-Syndrom (Typ-Ill-Glykogenose). 


Gemischte Hypotonie 


Es wird schon aufgefallen sein, dass die Zuordnung 
zur peripheren oder zentralen Gruppe manchmal 
willkürlich oder inkonsistent erschien. Es gibt eben 
Myopathien (oder Neuropathien) in Kombination 
mit weiteren, allgemein-systemischen oder auch 
speziell zerebralen Befundabweichungen. Bei eini- 
gen steht später die kognitive Entwicklungsstö- 
rung neben der Hypotonie im Vordergrund. 

Die myotone Dystrophie ist eine derartige Sys- 
temerkrankung, aber auch einige strukturell defi- 
nierte Myopathien bzw. Muskeldystrophien zeigen 
charakteristisch nicht nur myopathische, sondern 
- wie oben aufgeführt - auch zerebrale Befunde. 
Auch weitere „Syndrome“ wie die ponto-zerebellä- 
re Hypoplasie entziehen sich einer ganz klaren 
dichotomischen Einordnung. Dennoch wurde hier 
im Text - unter Beachtung der Qualität der Hypo- 
tonie - versucht, die Störungen der einen oder an- 
deren Seite zuzuordnen: Entscheidend für diese 
Zuordnung war, ob die Hypotonie selbst im We- 
sentlichen auf einer peripher-neurogenen Störung 
oder zentralen Innervationsstörung beruht - selbst 
wenn weitere Symptome und Befunde auch die 
Mitbeteiligung „der anderen Seite“ nahelegen. 


Bindegewebsveränderungen 


e Benigne Bänderschlaffheit und Hypermobilität 
der Gelenke (z.T. familiär), 

+ Ehlers-Danlos-Syndrom, 

e Marfan-Syndrom, 

+ (Osteogenesis imperfecta). 


11.5 Hypotonie 


11.5.4 Zusatzuntersuchungen und 
Beratung 

Merke m) 

Eine muskuläre Hypotonie erscheint nur dann 

nicht weiter klärungsbedürftig, wenn sie 

nicht extrem ausgeprägt ist, 

e keine Progredienz zeigt, 

e nicht mit einer deutlichen Schwäche (Parese, 
Hypokinesie) oder erheblichen Abschwächung 
der Muskeleigenreflexe einhergeht, 

° keine zusätzlichen Symptome einer zentralen 
Störung zeigt (z.B. kognitive Entwicklungsstö- 
rung, Anfälle), 


e nach familienanamnestischen Kriterien unver- 
dächtig erscheint. 


Übersicht 


e Zerebrale (selten spinale) Läsionen: 
o MRT. 
+ „Syndrome“, frühe zerebrale Entwicklungs-/Auf- 
baustörungen: 
o weitere Fehlbildungssuche, 
o Genetik, 
o Bildgebung. 
+ (Neuro-)metabolische, endokrine, toxische 
(pharmakogene) Beeinträchtigungen: 
o Labor. 
+ Neuromuskuläre Störungen: 
oCK, 
o Elternuntersuchung, 
° Molekulargenetik, 
o Elektrophysiologie, Biopsie. 


Blut 


e Blutbild, BSG, Blutzucker, Elektrolyte, Blutgase, 
CK, Nieren- und Leberwerte je nach klinischem 
Verdacht, 

° Carnitin, Laktat und Pyruvat, Biotinidase, über- 
langkettige Fettsäuren, Iysosomale Enzyme, iso- 
elektrische Fokussierung von Transferrin bei V.a. 
CDG-Syndrom, 

e Chromosomenanalyse, FISH, weitere Deletions- 
suche, Subtelomer-Analysen bzw. heute eher 
entsprechende Array-Untersuchung (s.a. Kap. 
8.1 und Kap. 12.1) und molekulargenetische Un- 
tersuchungen (z.B. auf Prader-Willi-Syndrom 
oder bei V.a. myotone Dystrophie, V.a. spinale 
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Störungen der Motorik 


Muskelatrophie, einige strukturell definierte 
Myopathien), 

° Gliadin-Antikörper; Botulinustoxin, 

e TSH, Nebennierenhormone, Vitamin D, Thiamin, 
Vitamin B12, 

e Tensilontest bei Verdacht auf Myasthenie. 


Urin 

e Aminosäuren und organische Säuren, pH-Wert, 
° Myoglobin, 

° Carnitin. 


Liquor 


(Bei konkreter Fragestellung indiziert.) 
e Basiswerte, 
eo Laktat (bei Verdacht auf Mitochondriopathie). 


Elektromyografie 


Messung der Nervenleitgeschwindigkeit. 


Bildgebende Verfahren 


e Sonografie und ggf. MRT der Muskulatur zur Ein- 
schätzung der Beschaffenheit der Muskulatur, 
u.U. Abgrenzung einer neurogenen Störung von 
einer Myopathie, 
Spektroskopie der Muskulatur, z.B. Phosphor- 
spektren vor und nach körperlicher Belastung 
bei Verdacht auf hypermetabolische Myopathie 
(Luft-Disease), 
Sonografie und/oder Kernspintomografie des 
Schädels (z.B. Ventrikelerweiterung bei der kon- 
genitalen myotonen Dystrophie und anderen 
kongenitalen Muskeldystrophien; bei den kon- 
genitalen Dystrophien speziell [s.o.] Formen, die 
auch durch die ZNS-Beteiligung charakterisiert 
sind, im Sinne von unterschiedlichen, komplexen 
zerebralen Aufbaustörungen bzw. Leukenzepha- 
lopathien; ponto-zerebelläre Hypoplasie Typ 1), 
* Abdomensonografie (z.B. Nierenveränderungen 
beim Zellweger-Syndrom oder Hepatomegalie 
beim Morbus Pompe). 


Kardiologische Untersuchung 


e Kardiale Beteiligung (nicht nur bei Myopathien 
mit Carnitin-Mangel), 

e Kardiomyopathien (u.a. bei kongenitalen Mus- 
keldystrophien mit sekundärem Merosinmangel, 
seltener mit primärem). 


Prüfung der respiratorischen 
Funktion 


Funktionsprüfung. 


Augenäfrztliche Untersuchung 


e Normabweichungen u.a. bei peroxisomalen Stö- 
rungen, 

+ Fehlbildungen des Auges bei einigen Formen der 
kongenitalen Muskeldystrophien (Walker-War- 
burg-Syndrom, Muscle-Eye-Brain-Erkrankung). 


Muskelbiopsie 


e Nach Konkretisierung des Phänotyps, der fami- 
liären Befunde, 

° immunhistochemische Aufarbeitung und ggf. 
molekulargenetische Diagnostik in Speziallabors. 


Untersuchung der Familie, Beratung 


° Untersuchung (klinisch, ggf. laborchemisch und 
elektrophysiologisch) der Mutter und weiterer 
Familienangehöriger, 

° Information über mögliches Narkoserisiko, auch 
bei subklinischen Trägern, 

° Information über mögliche genetische Kon- 
sequenzen. 


11.5.5 Zusammenfassung 


Die muskuläre Hypotonie des Neugeborenen und 
Säuglings ist sowohl in pathogenetischer Hinsicht 
als auch unter topischen Aspekten ein unspezi- 
fisches Symptom (und schon gar nicht eine Diag- 
nose). 

Zunächst ist zu klären, ob es sich überhaupt um 
ein Symptom einer Erkrankung oder einer Läsion 
handelt oder ob eine Normvariante bzw. ein 
Durchgangssyndrom vorliegt. 

Falls die Anamnese keine besonderen Risikofak- 
toren und keine Progredienz aufdeckt, falls keine 
deutliche Minderung der Muskelkraft und Ab- 
schwächung der Muskeleigenreflexe und keine er- 
hebliche statomotorische Retardierung zu beob- 
achten sind und falls auch keine Zeichen einer 
zentralen Beeinträchtigung (wie eine Störung der 
kommunikativen, sprachlichen oder kognitiven 
Entwicklung) evident sind, ist man berechtigt, ab- 
zuwarten und den Verdacht auf eine benigne, tran- 
siente Symptomatik zu äußern. 
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Ansonsten lautet die topisch und pathogenetisch 
wesentliche Frage: zentrale oder periphere Hypo- 
tonie? Für Erstere sprechen eine allgemeine Ent- 
wicklungsstörung, das Auftreten von Krampfanfäl- 
len, ein Abweichen des Kopfumfangs oder das Vor- 
handensein von Dysmorphiezeichen. Zerebrale 
Bildgebung, Chromosomenuntersuchung, u. U. mMo- 
lekulargenetische Analysen und metabolische 
Diagnostik sind dann primär indiziert. 

Unter einer peripheren Hypotonie (mit pareti- 
schen Zeichen) werden die peripher-neurogenen 
Störungen (z.B. spinale Muskelatrophie, Polyneu- 
ropathien) sowie die Myopathien (z.B. myotone 
Dystrophie [s. nächsten Absatz] und weitere struk- 
turell definierte Myopathien; metabolische myo- 
gene Störungen) einschließlich der neuromuskulä- 
ren Transmissionsstörungen (den Myasthenien) 
verstanden. Die Bestimmung der Muskelenzyme, 
ggf. EMG und NLG und Tensilon-Test, Molekular- 
genetik und ggf. Muskelbiopsie mit den z.T. damit 
zusammenhängenden neurometabolischen Unter- 
suchungen stehen im Zentrum der diagnostischen 
Schritte. 

Der Begriff „gemischte“ Hypotonie soll darauf 
hinweisen, dass nicht ganz selten peripher-hypo- 
tone Symptome in Kombination mit allgemeinen, 
also über das neuromuskuläre System hinaus- 
gehenden Beeinträchtigungen auftreten (z.B. mit 
einer kognitiven Störung, die ja eigentlich als Hin- 
weis auf die zentrale Hypotonie gewertet wurde). 
Die myotone Dystrophie ist eine derartige System- 
erkrankung, aber auch einige strukturell definierte 
Myopathien zeigen charakteristisch nicht nur 
myopathische, sondern - wie oben aufgeführt - 
auch zerebrale Befunde. 

Der genetische Aspekt hat Bedeutung hinsicht- 
lich der klinischen, laborchemischen oder elektro- 
physiologischen Untersuchung der Mutter oder 
der anderen Familienangehörigen, um zu einer Di- 
agnose zu gelangen; ferner sind u.U. Familien- 
angehörige über eine entsprechende Disposition 
und das damit zusammenhängende erhöhte Nar- 
koserisiko zu informieren; zum Dritten muss die 
Familienplanung angesprochen werden. 


11.6 Hypotone Paresen 


11.6 Hypotone Paresen jenseits 
des Säuglingsalters 


11.6.1 Worum es geht 


In diesem Kapitel geht es um Kinder jenseits des 
Säuglingsalters, bei denen die Muskelschwäche im 
Vordergrund steht. Mit schlaff oder hypoton sollen 
hier alle nicht spastischen Paresen gemeint sein. 
Beispiele aus der Sprechstunde wären: Vorstellung 
eines 8-jährigen Mädchens, das seit 1 Tag an einer 
progredienten Gangstörung leidet. Bei der Unter- 
suchung könnte dann das Fehlen der Beineigenre- 
flexe bei deutlicher, distal betonter Paraparese auf- 
fallen. Differenzialdiagnostisch wäre u.a. an ein 
Guillain-Barr&e-Syndrom zu denken. Oder: Vorstel- 
lung eines 4-jährigen Knaben mit mäßiger motori- 
scher Retardierung und jetzt erheblicher proximal 
betonter Schwäche, Watschelgang und kräftig im- 
ponierenden Waden, bei dem Sie Diagnostik in 
Richtung einer Muskeldystrophie veranlassen 
würden. 

Stellung und Differenzialdiagnose der hypoto- 
nen Parese sollen durch die » Abb. 11.16 erläutert 
werden. Ein Nichtkönnen oder Nichtwollen aus 
anderen Gründen ist von der echten Parese abzu- 
grenzen (z.B. schmerzbedingte Einschränkung der 
Willkürmotorik und dissoziative Symptomatik). 

Eine Parese ist definiert als Einschränkung der 
willkürlichen Kraftentfaltung. Diese ist abhängig 
von: 

+ Ebene 1: intakten kortikal-zerebralen Struktu- 
ren, die die willentliche Aktion initiieren, planen 
und das Programm geben, 


motorische : 
: Ataxie 
Retardierung 
hypotone 
Parese 
muskuläre spastische 
Hypotonie Parese 


Abb.11.16 Stellung und Abgrenzung der hypotonen 
Parese. 
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Störungen der Motorik 


+ Ebene 2: einer ungestörten Weiterleitung über 
die spinale Strecke bis zur segmentalen Höhe vor 
Austritt aus dem Rückenmark, 

+ Ebene 3: einer suffizienten peripher-neuroge- 
nen Aktivität ab der Umschaltung auf das 2. mo- 
torische Neuron, 

+ Ebene 4: einer ausreichenden neuromuskulären 
Überleitung und muskulären Kontraktion. 


Vor allem Läsionen auf den Ebenen 3 und 4 führen 
zu einer entsprechenden Schwäche. Dementspre- 
chend geht es in diesem Kapitel zu einem großen 
Teil um Myopathien und Neuropathien. Schädi- 
gungen der neurogenen Strukturen auf den Ebe- 
nen 1 und 2 imponieren im typischen Fall als mo- 
torische Beeinträchtigung mit erhöhtem Muskelto- 
nus. 2 Aspekte sind aber zu beachten: Zum einen 
führen die entsprechenden Läsionen, so sie akut 
auftreten, initial zu einer hypotonen Symptomatik, 
die dann erst allmählich von der Spastik abgelöst 
wird (Beispiel: spinale Schockphase), und zum an- 
deren liegt der Beginn des 2. motorischen Neurons 
noch im Rückenmark; insofern kann bzw. muss 
eine dort lokalisierte Schädigung eine schlaffe Läh- 
mung (bezogen auf die entsprechend segmental 
versorgten Muskeln) bewirken. 

Nicht die Schädigung eines primär gesunden Ge- 
hirns, sondern eine zerebrale Entwicklungs- bzw. 
Aufbaustörung ist oft mit einer (zentral bedingten) 
muskulären Hypotonie verbunden (z.B. Down- 
Syndrom und Prader-Willi-Syndrom). Hier ist es 
die Tonusstörung und nicht die Parese, die im Vor- 
dergrund steht. 


11.6.2 Das Vorgehen 
Übersicht 


Auch wenn Befunderhebung und Interpretation 
immer parallel verlaufen, soll aus didaktischen 
Gründen dieser Prozess hier gegliedert werden: 

1. Deskriptiv: 

1. genaue Charakterisierung der Parese: hier 
geht es um die Ausprägung und - diagnosti- 
scher noch wichtiger - um die Verteilung, 

2. Registrierung von Manifestationsgeschwin- 
digkeit und Verlauf (mit möglichen Aus- 
lösern), 

3. Erhebung weiterer Symptome und Befunde. 

2. Interpretation: 

1. Wo ist die Ursache zu suchen, welches Sys- 
tem ist betroffen (anhand von 1.1 und 1.3)? 

2. Was liegt vor (anhand von 1.2 und 1.3)? 


Klinisches Annähern 


Beobachten 
Schwächesymptome 


Gangbild, Zehen- und Fersengang, Beckengürtel- 
stabilität (Trendelenburg-Zeichen), monopedaler 
Stand und monopedales Hüpfen, Aufstehen aus 
der Hocke, vom Boden und vom Stuhl, (u.U. Go- 
wers-Phänomen = Abstützen mit den Händen auf 
den Knien beim Aufstehen), Bewältigung von Trep- 
pen und Erklettern eines Stuhls, Aufrichten aus 
vornüber gebeugter Haltung, Aufrichten in den 
Sitz aus Rückenlage, Arm-Halte-Versuch und Han- 
tieren über dem Kopf. 


Atrophien 


Früh und stark ausgeprägt bei peripher-neuroge- 
nen Störungen (im Gegensatz zu den zentral-neu- 
rogenen und den myopathischen Läsionen); wei- 
tere Verursachung durch Nichtinanspruchnahme 
der Muskulatur (Inaktivitätsatrophie) weitgehend 
unabhängig vom Grund der eingeschränkten Be- 
lastung. 


(Pseudo-)Hypertrophien 


Echte Hypertrophien sind im Zusammenhang mit 
einer Parese selten; bei Pseudohypertrophie Ersatz 
der Muskulatur durch Binde- und Fettgewebe; ty- 
pisch für Muskeldystrophien. Dieses Symptom 
wird aber auch bei der spinalen Muskelatrophie 
Kugelberg-Welander, bei metabolischen Myo- 
pathien wie dem infantil-juvenilen Typ des Mor- 
bus Pompe und beim Syndrom des engen Spinal- 
kanals beobachtet. 


Faszikulationen 


Sichtbare und oft subjektiv merkbare kleine Zu- 
ckungen der Muskulatur einzelner motorischer 
Einheiten; typisch für Schädigungen des 2. Moto- 
neurons, peripher-neurogene Prozesse, besonders 
Vorderhornerkrankungen im akuten Stadium. 


Weitere Symptome 


Weitere Symptome, die auf eine Parese hinweisen 

können sind 

+ Skelettfehlbildungen, 

e Hohlfüße (früh manifest bei Systemdegeneratio- 
nen, z.B. hereditären motorisch-sensiblen Neu- 
ropathien), 
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« Hinweise auf dysraphische Störungen vor allem 
im Lumbosakralbereich, 
+ trophische Störungen. 


Zusammenfassen der Angaben und 
Befunde 


(Entsprechend Anamnese und Beobachtung.) 


Schweregrad 


Hier kann die gängige Klassifikation benutzt wer- 
den, die die Schwäche nach der noch möglichen 
aktiven Bewegung gegen Widerstand oder gegen 
Schwerkraft differenziert. 

Ergänzend sollten unseres Ermessens einige All- 
tagsfunktionen beschrieben werden. Beispiel: 
„Schwäche beider unterer Extremitäten bzw. im 
Beckengürtel, Parese erscheint proximal betont; 
freies Gehen nicht möglich, Stehen mit geringer 
externer Hilfe; kommt vom Stuhl nicht allein 
hoch; Beine können aber in Rückenlage noch für 
etwa 4s von der Unterlage angehoben werden; Ze- 
hen- und Fußmuskulatur mit passabler Kraftent- 
faltung gegen Widerstand, aber kein Fersen- und 
Vorfußstand aktiv möglich“. 


Verteilung 


Untere/obere Extremitäten; proximal oder distal; 
Beteiligung der supraspinalen Muskeln; einseitig, 
asymmetrisch oder symmetrisch. 


Zeitcharakteristika 


(s.u. Kap. Verlauf) 

e Akutes Auftreten mit Progredienz, 

« akutes Auftreten ohne Progredienz, 

* langsame Progredienz, 

+ episodisch-periodische Manifestation (s.a. Kap. 
9.2). 


Abhängigkeit 
+ Von körperlicher Belastung (besondere Ermüd- 
barkeit), 


+ von bestimmten Stoffwechselsituationen, Nah- 
rungsaufnahme. 


11.6 Hypotone Paresen 


Erheben weiterer Befunde und 
Untersuchung 


e Dokumentation der Muskelkraft in Ergänzung 
der Beobachtungen (z.B. entsprechend der noch 
vorhandenen Fähigkeit, Willkürbewegungen ge- 
gen Widerstand oder gegen die Schwerkraft aus- 
zuführen); Einschätzung einer möglichen beson- 
deren Belastungsabhängigkeit der Schwäche. 

+ Palpation der Muskelkonsistenz. 

e Überprüfung des Muskeltonus: passives Durch- 
bewegen mit unterschiedlicher Winkel- 
geschwindigkeit und Einschätzen des Bewe- 
gungsausmaßes. 

+ Umfangsmessungen. 

+ Testung einer myotonen Reaktion, einer Dekon- 
traktionshemmung: Kann z.B. die Hand nach 
kräftigem Faustschluss schnell wieder geöffnet 
werden oder zeigt sich nach kurzer Perkussion 
ein auffälliger Muskelwulst, z.B. im Bereich der 
Zunge oder der Daumenballenmuskulatur? 

e Überprüfung der Muskeleigenreflexe. 

+ Fremdreflexe, Babinski-Phänomen. 

+ Prüfung der Hirnnervenfunktionen: Sind okulo- 
motorische und/oder bulbäre Ausfälle vorhan- 
den? 

e Sensibilitätsstörungen: Welche Qualitäten sind 
betroffen, wie sieht die Verteilung aus? (Zuord- 
nung zu einem bestimmten Nerv, einem Plexus- 
oder Wurzelteil? Peripher betont, socken- oder 
handschuhförmig? Sensibles Niveau?) 

° Lumbosakraler Befund: Bewegungseinschrän- 
kung, Klopfschmerz, Haut- oder Behaarungsano- 
malien. 

 Analreflex. 

e Kardialer Befund (ggf. nicht nur Beeinträchti- 
gung der quergestreiften, sondern auch der glat- 
ten Muskulatur). 

e Organomegalie (Hinweis auf eine Speicher- 
krankheit). 

+ Befunde bei Familienangehörigen; separate kör- 
perliche, neurologische Untersuchung (z.B. bei 
möglicher HMSN [hereditäre motorisch-sensible 
Neuropathie] oder myotoner Dystrophie). 


11.6.3 Differenzialdiagnostische 
Wertung 


Welche Strukturen sind beeinträchtigt, bedingen 
die Schwäche? Sowohl die Parameter, die bei der 
Beantwortung dieser Frage helfen als auch die 
Rückschlüsse, die aus der Analyse von Verlauf] 
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Störungen der Motorik 


Manifestation einerseits sowie Begleitsymptoma- 
tik andererseits gezogen werden können, sollen 
hier skizziert werden. Das Zusammenführen die- 
ser beiden Zugangswege zeigt - wie im Schnitt- 
punkt der Lichtkegel zweier an unterschiedlichen 
Stellen montierter Scheinwerfer - das infrage kom- 
mende ätiopathogenetische Spektrum. Der topi- 
sche Aspekt analysiert das „Wo“, die Annäherung 
über den Verlauf (und die Beachtung der Begleit- 
symptomatik) das „Was“. 


Welches System ist betroffen? 


Befunde, die für eine Myopathie sprechen: 

e rein motorisches Problem, 

+ proximale Verteilung der Schwäche, 

e Sensibilität intakt, 

e Miktion und Defäkation unbeeinträchtigt, 

e muskuläre Hypotonie und Eigenreflexabschwä- 
chung im Vergleich zur Schwäche nicht inadä- 
quat deutlich (bei einer Myopathie steht die 
Schwäche und nicht die Eigenreflexabschwä- 
chung und muskuläre Hypotonie im Vorder- 
grund), 

+ direkte Hinweise auf eine Muskelstörung wie: 

o (Pseudo-)Hypertrophien, 

o teigige, veränderte Muskelkonsistenz bei Pal- 
pation, 

° Myalgien. 

e Da das Gehirn kein Muskel ist, gehören zerebrale 
Symptome wie psychoorganische Beeinträchti- 
gungen oder Anfälle nicht zum Krankheitsbild 
einer Myopathie. Die Natur hat es dem Didakti- 
ker aber auch hier wieder schwer gemacht, da 
verschiedene primär muskuläre Erkrankungen 
typischerweise auch mit einer kognitiven 
Schwäche einhergehen (und 2. T. auch zerbral- 
bildgebend Veränderungen zeigen). Dazu gehö- 
ren die myotone Dystrophie, weitere Muskeldys- 
trophien und einige strukturell definierte Myo- 
pathien, z.B. die Fingerprint-Myopathie. Es lie- 
gen also z. T. Systemerkrankungen vor, was in 
Kenntnis des genetischen Defekts plausibel wird. 


Befunde, die für eine Neuropathie sprechen: 

° typisches Verteilungsmuster (bei einer Polyneu- 
ropathie z.B. meist distal betont; mögliche Zu- 
ordnung zu einem Nerv, einem Plexusteil oder 
einer Wurzel), 

+ Atrophien im Vergleich zur Parese meist deutlich 
ausgeprägt, 


° Muskel-Eigenreflexe früh abgeschwächt bzw. er- 
loschen. 

° Daes sich bei den peripher leitenden neuroge- 
nen Strukturen meist um gemischte Nerven 
handelt, finden sich häufig auch sensible Aus- 
fälle. 

 Faszikulationen. 


Befunde, die für eine spinale Störung sprechen: 

+ Die motorischen Ausfälle haben typischerweise 
eine genaue Höhenbegrenzung, es liegt meist 
eine Paraparese vor (s.a. Kap. 11.7), 

im lumbosakralen Bereich Behaarungs- oder Pig- 
mentanomalien, Klopfschmerz; lokale, z. T. gür- 
telförmige Schmerzen, 

Blasen- und/oder Mastdarmstörungen (starkes 
Indiz für eine Schädigung im Konus-, Cauda- 
oder entsprechenden Plexus-lumbosacralis-Be- 
reich; der Analreflex ist dann nicht selten aus- 
gefallen), 

Sensibilitätsstörungen bei Caudaläsionen; ein 
sensibles Querschnittsniveau weist auf die Loka- 
lisation einer spinalen Schädigung hin. 


Befunde, die eine zerebrale Genese nahelegen: 

e psychoorganische Beeinträchtigungen, 

° Krampfanfälle. 

e Neben der hypotonen Parese können Symptome 
der Schädigung des 1. motorischen Neurons (Ba- 
binski, Eigenreflexsteigerung) oder der extrapy- 
ramidalen Motorik bestehen. 

+ Supranukleäre Hirnnervenausfälle, z.B. zentrale 
Fazialisparese. 


Verlauf 


Die Modalität des Verlaufs (akuter Beginn, schnelle 
oder langsame Progredienz oder stationärer Zu- 
stand nach akutem Auftreten) bzw. der Manifesta- 
tion (z.B. paroxysmal-episodisch) kann einen Hin- 
weis auf die zugrunde liegende Pathogenese 
geben. Allerdings überschneiden sich die entspre- 
chenden Spektren: Normalerweise akute Erkran- 
kungen können sich auch einmal langsam-pro- 
gredient manifestieren bzw. mit einer solchen 
Variante bekannt sein. Eigentlich chronisch-pro- 
grediente Leiden werden andererseits manchmal 
akut registriert oder können eine akzentuierte 
klinische Symptomatik zeigen, die an ein akutes 
Geschehen denken lässt. Dennoch - die differen- 
zialdiagnostische Annäherung über das Kriterium 
des Verlaufs bleibt essenziell. 
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Akute Symptomatik 


Die klinische Untersuchung und die Laborchemie 
einschließlich Liquoranalyse können auf ein in- 
fektiöses Geschehen hinweisen (z.B. transverse 
Myelitis; meist subakuter Verlauf beim Guillain- 
Barre-Syndrom, Poliomyelitis,). 

Die Anamnese ist leitend, um eine toxisch-me- 
dikamentöse (z.B. Botulismus) bzw. traumatische 
Genese aufzudecken. 

Bildgebung, Laborchemie und kardiale Unter- 
suchung können den Verdacht auf eine vaskulär 
vermittelte Schädigung erhärten (z.B. Embolie 
oder Ischämie kardialer Ursache, Spinalis-anterior- 
Syndrom, spinales arteriovenöses Angiom). 

Ein spinaler oder zerebraler Tumor geht im All- 
gemeinen nicht mit einer akuten, sondern mit 
einer langsam progredienten Symptomatik einher. 


Progredienter Verlauf 


Was die (para-)infektiösen und toxischen Pathoge- 
nesen für die akuten Verlaufsformen sind, stellen 
die metabolisch-degenerativen Erkrankungen 
(z.B. Muskeldystrophie, spinale Muskelatrophie, 
hereditäre motorisch-sensible Neuropathie) und 
an zweiter Stelle die raumfordernd wirkenden 
Prozesse für die chronisch-progredienten Verlaufs- 
formen dar. 

Die Familienanamnese und die neurometabo- 
lisch/degenerativ fokussierte Diagnostik (laborche- 


(sub-)akut 


11.6 Hypotone Paresen 


misch, molekulargenetisch, bildgebend) sind die 
wesentlichen Instrumentarien der ätiopathogene- 
tischen Klärung. 

Die häufigsten akuten und chronischen Erkran- 
kungen, bei denen eine hypotone Parese im Vor- 
dergrund steht, sind unter Beachtung des topi- 
schen Aspektes in » Abb. 11.17 zusammengefasst. 


Akute episodische Manifestation 


Hier sind es zum einen metabolische Störungen, 
die - ohne weitere strukturelle Schädigung - zu 
einer Beeinträchtigung der Muskelkraft führen, 
zum anderen können vaskulär vermittelte Störun- 
gen (etwa im Sinne einer transitorischen Ischämie) 
einer vorübergehenden Symptomatik zugrunde 
liegen. Folgende 3 Aspekte sollen in diesem Zu- 
sammenhang hervorgehoben werden: 

e Die überaus genaue Nachzeichnung der Situa- 
tion, aus der heraus die Parese auftrat, kann von 
entscheidender Bedeutung für die klinische Ver- 
dachtsdiagnose sein. Beispiele: Parese nach kör- 
perlicher Belastung und gleichzeitig vorhande- 
ner fieberhafter Infekt kann für eine mitochon- 
driale Störung sprechen; Parese nach Einnahme 
einer kohlenhydratreichen Nahrung oder aus 
einer Entspannungssituation nach körperlicher 
Belastung heraus spricht für eine familiäre hypo- 
kaliämische Lähmung (s. Kap. 9.2) 


chronisch bzw. langsam progredient 


Myopathie (Virus-)Myositis 


neuromuskuläre 
Transmission 


Botulismus, Organo- 
phosphat-Intoxikation 


peripher- 
neurogene Läsion 


Guillain-Barre-Syndrom 


spinale Läsion Poliomyelitis 


Myelitis 


arteriovenöses Angiom 


Muskeldystrophie, myotone Dystrophie 


Dermato-, Polymyositis 


Myasthenie 


hereditäre motorisch-sensible Neuropathie 
(HMSN) 


spinale Muskelatrophie (SMA) 
Tumoren 


dysraphische Störungen 


Abb. 11.17 Akute und chronische Erkrankungen mit hypotoner Parese. 
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Störungen der Motorik 


e Die Diagnose der zugrunde liegenden Stoffwech- 
selbesonderheit kann u.U. nur während der 
symptomatischen Episode möglich sein. Blut- 
und Urinproben müssen daher sofort analysiert 
bzw. asserviert werden. Im Intervall kann der 
Defekt u. U. völlig maskiert sein. Beispiel: Nach- 
weis der Myoglobinausscheidung im Urin wäh- 
rend der Anfälle von Paresen und Muskelkrämp- 
fen im Rahmen der paroxysmalen paralytischen 
Myoglobinurie. 

Etliche hier zu nennende metabolische Störun- 
gen haben eine genetische Basis. Unter Umstän- 
den gelingt die Diagnosesicherung über die Un- 
tersuchung eines Familienangehörigen. Anderer- 
seits kann die Diagnose für Familienangehörige 
in dem Sinne Bedeutung haben, dass eine mani- 
feste Krise bei Kenntnis der Problematik vermie- 
den werden kann. 


Weitere Symptome und Befunde 


Beteiligung der fazialen, okulären und/ 
oder bulbären Muskulatur 


Dies bedeutet, dass zum einen eine (auch) supra- 
spinale Störung vorliegen muss. Zum anderen sind 
exogen-systemische Affektionen damit besonders 
gut kompatibel. Infrage kommen beispielsweise 
eine Infektion (z.B. Poliomyelitis) oder eine Intoxi- 
kation (z.B. Botulismus). Außerdem ist diese Betei- 
ligung für eine Reihe von endogen-systemischen 
Leiden typisch, z.B. für die myotone Dystrophie, 
die Myasthenie, die mitochondriale Myopathie 
und unter den in erster Linie strukturell definier- 
ten Myopathien für die Nemaline-Myopathie, die 
zentronukleäre Muskelkrankheit und die fazio- 
skapulo-humerale Form der Muskeldystrophie. 
Eine okuläre Symptomatik wird auch bei der Mul- 
ticore-Krankheit gesehen. 


Kardiale Beteiligung 


Falls eine diagnostisch nicht ohne Weiteres ein- 
zuordnende hypotone Parese vorliegt, sollte im- 
mer auch eine kardiologische Untersuchung vor- 
genommen werden. Wenn auch die glatte Musku- 
latur betroffen ist, muss nach einer Myopathie - 
und primär nicht nach einer Neuropathie - ge- 
sucht werden; auch wenn es Ausnahmen gibt, z.B. 
im Sinne der mitochondrialen Störung NARP 
(=Neuropathie, Ataxie, Retinitis pigmentosa). Hy- 
pertrophe Kardiomyopathien und Rhythmusstö- 
rungen kommen vor: 


° Muskeldystrophie (Duchenne und Becker; 2. T. 
auch Konduktorinnen), 

° Muskeldystrophie Emery-Dreifuss, 

+ Gliedergürtelmuskeldystrophien, 

+ einige kongenitale Muskeldystrophien (s.a. Kap. 
11.5), 

° myotone Dystrophie (Rhythmusstörungen - 
allerdings nicht bei der kongenitalen Form), 

e zentronukleäre Muskelkrankheit, 

e Multicore-Krankheit, 

e mitochondriale Störungen, Atmungsketten- 
defekte, 

° Myopathien mit Carnitinmangel, 

+ weitere metabolische Myopathien, z.B. der 
Morbus Pompe. 


11.6.4 Ursachen und Beispiele 
Myopathien 


Muskeldystrophien Duchenne und 
Becker 


Der Lokus des Gendefektes auf dem X-Chromosom 
ist bekannt (Xp21). Aufgrund dieses Defektes wird 
zu wenig Dystrophin gebildet, ein Strukturprotein, 
das seit einigen Jahren nachgewiesen werden 
kann. Bei der Duchenne-Form liegt der Dystro- 
phinanteil unter 3% des Normalen, während bei 
der Becker-Form der Wert meist zwischen 3% und 
20% liegt bzw. die Struktur des gebildeten Dystro- 
phins abnorm ist. Das Manifestationsalter der 
Muskeldystrophie Duchenne liegt zwischen 1 und 
5 Jahren. Gangstörung, Zehengang, häufiges Fallen 
können Initialsymptome der meist proximal be- 
tonten Paresen sein. Die Kompensationsstrategien 
beim Aufstehen vom Boden sind charakteristisch: 
„Hochklettern“ an den Beinen unter Zuhilfenahme 
der Hände (Gowers-Phänomen). Die Symptomatik 
schreitet langsam fort. Schwäche und Kontraktu- 
ren führen zur Rollstuhlpflichtigkeit meist zwi- 
schen dem 9. und 13. Lebensjahr. Die kardiale Mit- 
beteiligung sollte beachtet werden, ebenso wie im 
Verlauf meist auftretende nächtliche Hypoventila- 
tionen, die eine nicht invasive Heimbeatmung na- 
helegen können. Die Becker-Form zeigt ein späte- 
res Manifestationsalter und einen milderen Verlauf 
mit längerer Lebenserwartung. 

Nach klinischer Verdachtsdiagnose und Bestim- 
mung der Kreatinkinase-Aktivität (v.a. in den ers- 
ten 7 Jahren deutliche Erhöhung) und ggf. elektro- 
myografischer Untersuchung bietet sich zur Siche- 
rung der Diagnose Folgendes an: 
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* Molekulargenetische Analyse aus EDTA-Blut: Es 
können inzwischen fast alle Deletionen bei Mus- 
keldystrophie Duchenne und Becker erfasst wer- 
den; diese wiederum machen den Großteil aller 
relevanten Mutationen aus. 

« Wenn dann noch Unklarheiten bestehen, entwe- 
der da die molekulargenetische Untersuchung 
keine Deletion gezeigt hat oder da die Unter- 
scheidung der beiden Dystrophie-Formen ge- 
wünscht wird: Muskelbiopsie mit Dystrophin- 
bestimmung sowohl immunhistochemisch als 
auch im Westernblot. 


Weitere Muskeldystrophien/ 
Myopathien 


e Fazio-scapulo-humerale Muskeldystrophie 

(FSHD): 

o unterschiedliche Manifestationsalter und Ver- 
läufe, 

o zuerst Schwäche der Gesichtsmuskulatur, 

o DNA-Repetitionsnachweis 4935; autosomal- 
dominant. 

+ Emery-Dreifuss-Muskeldystrophie (EDMD): 

o unerschiedliche Formen, 

o skapulo-humero-peroneale Betonung; Kon- 
trakturen, 

o Herzrhythmusstörungen/Kardiomyopathie 
und nächtliche Hypoventilationen nicht selten, 

o Typ 1: x-chromosomal; Typ 2: autosomal-do- 
minant. 

+ Gliedergürtelmuskeldystrophie (LGMD): 

o unerschiedliche Formen, z.B. ähnlich Becker/ 
Duchenne, 

o autosomal-dominante und autosomal-rezessi- 
ve Formen. 

« Kongenitale Muskeldystrophien (wie schon er- 
wähnt): 

o ohne Hirnfehlbildungen, 

o mit zerebralen und/oder okulären Fehlbildun- 
gen. 

+ Myotone Dystrophie: 

o Typ 1: Manifestation im Kindes-, Jugend-, Er- 
wachsenenalter, 

o mit distal betonten langsam progredienten 
Schwächen, 

o als Systemerkrankung aber auch mit mentaler 
Störung, Katarakt, endokrinen, gastrointestina- 
len und kardialen Störungen, 

o besonderes Narkoserisiko, 

o kongenitale Variante: in Kap. 11.5 erwähnt 
(Diagnosestellung über die Mutter), 


11.6 Hypotone Paresen 


o Diagnostik: Fazies myopathica, Dekontrakti- 
onshemmung; ggf. EMG; molekulargenetische 
Sicherung durch Nachweis der CTG-Repeatver- 
längerung auf 19913.3-13.3. 

+ Weitere myotone Krankheiten (myotone Symp- 
tome im Vordergrund stehend, z.T. belastungs- 
oder kältegetriggerte Entitäten): 

o Myotonia congenita; Typ Becker und Thomsen, 

o Paramyotonia congenita (Eulenburg). 


Dermato-(Poly-Jmyositis 


Die Symptomatik stellt sich oft im Anschluss an ei- 
nen viralen Infekt ein. Erythem und Schwellung 
zeigen sich bevorzugt im Wangen- und Augenlid- 
bereich, an den Brust- und Halspartien sowie an 
den Streckseiten der Extremitäten. Die Schwäche 
ist im Allgemeinen proximal betont, betrifft beson- 
ders die Beckengürtel-, Oberschenkel- und auch 
die Halsmuskulatur. Myalgien sind nicht selten, 
ebenso eine deutliche Reduktion des Allgemeinbe- 
findens mit Gewichtsverlust. Die CK wie auch die 
Blutsenkungsgeschwindigkeit sind in den meisten 
Fällen erhöht. Elektromyografisch kommt ein 
myopathisches Muster zur Darstellung, oft kom- 
biniert mit Denervierungshinweisen. Die Diagnose 
wird bioptisch gesichert. Die Assoziation mit be- 
stimmten HLA-Typen unterstreicht die Bedeutung 
des Immunsystems bei der Pathogenese dieser Er- 
krankung. 


Juvenile Myasthenie 


Die Symptomatik ist der Erwachsenen-Myasthenie 
ähnlich. Ptose, Doppelbilder und bulbäre Schwä- 
che stehen anfangs im Vordergrund, später dann 
die meist generalisierten Paresen. Die Belastungs- 
bzw. Tageszeitabhängigkeit ist ein diagnostisch 
wichtiges Kriterium. Der Tensilon-Test, die Be- 
stimmung der Azetylcholinrezeptor-Antikörper 
und die Elektromyografie erlauben im Allgemei- 
nen die Diagnosestellung. 


Neuropathien 
Guillain-Barr&-Syndrom 


(=Polyneuroradikulitis). 

Das Guillain-Barr&-Syndrom kann praktisch in 
jedem Alter auftreten. Es ist die häufigste kindliche 
Polyneuropathie-Form. Oft beginnt die Symptoma- 
tik Tage bis wenige Wochen nach einem respirato- 
rischen oder gastrointestinalen Infekt. Die meist 
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symmetrische Schwäche im Bereich der Beine 
schreitet innerhalb von h bis d voran, kann aufstei- 
gen und zur Zwerchfellparese mit Atemnot führen. 
Die Achillessehnenreflexe sind deutlich abge- 
schwächt bzw. fehlen. Eine Hirnnervenbeteiligung 
u.a. mit Fazialisparese ist häufig (s.a. Kap. 10.3, 
Miller-Fisher-Syndrom), sensible Ausfälle existie- 
ren meist, stehen aber nicht im Vordergrund. Die 
Gefährdung der Patienten bezieht sich zum einen 
auf die manchmal rasch auftretende Ateminsuffi- 
zienz und zum anderen auf kardiale Störungen 
durch eine begleitende autonome Neuropathie. 

Der Liquor zeigt nach der ersten Woche die typi- 
sche Eiweißerhöhung bei normaler Zellzahl. An 
Borrelien und Mykoplasmen ist zu denken, da die- 
se Infektionen antibiotisch und damit nicht nur 
symptomatisch behandelt werden können. Außer- 
dem wurde in den letzten Jahren mehrfach auf die 
Bedeutung von Campylobacter jejuni als auslösen- 
des Agens bzw. Triggerfaktor hingewiesen (damit 
zusammenhängend hohe Gangliosidantikörper- 
titer). Auch virale Assoziationen, u.a. mit EBV, sind 
gesichert. In seltenen Fällen ist differenzialdiag- 
nostisch eine Poliomyelitis oder eine Organophos- 
phat-Intoxikation zu erwägen. 

Therapie: Immunglobuline oder Plasmapherese 


Chronisch inflammatorische demyelini- 
sierende Polyneuropathie (CIDP) 


Die Zeichen der subakuten, überwiegend demyeli- 
nisierenden Neuropathie im Sinne von Schwäche 
und Reflexstörung entwickeln sich subakut über 
etwa 2 Monate, manchmal kombiniert mit respira- 
torischen oder Hirnnervenproblemen. Liquor- und 
Elektrophysiologie-Befunde ensprechen meist de- 
nen beim Guillain-Barr&-Syndrom. 

Wichtige Differenzialdiagnose: HMSN 

Therapie: Steroide, Immunglobuline, evtl. Plas- 
mapherese 


Hereditäre motorisch-sensible 
Neuropathien (HMSN) 


Diese wurden früher als neurale Muskelatrophien 
bezeichnet. Der Typ I (Charcot-Marie-Tooth) soll 
etwas näher erläutert werden: Oft wird zwischen 
dem 5. und 20. Lebensjahr die Gangstörung mit 
einer Schwäche der Fuß- und Unterschenkelmus- 
kulatur registriert. Es kommt zur Ausbildung eines 
Hohlfußes, allmählich atrophiert besonders die 
Unterschenkelmuskulatur, und speziell der Achil- 


lessehnenreflex ist deutlich abgeschwächt oder er- 
loschen. Sensible Störungen sind im Allgemeinen 
nur gering ausgeprägt; manchmal können verdick- 
te Nervenstämme getastet werden. Die Nervenleit- 
geschwindigkeit ist deutlich reduziert. Die Genetik 
ist heterogen, die Mehrzahl wird autosomal-domi- 
nant vererbt (am häufigsten: Duplikation eines 
Allels des Peripheren-Myelin-Protein-22-Gens 
[PMP22-Gen] auf 17p11.2). (S.a. HMSN Typ IV im 
Kap. 11.5.) 


Spinale Muskelatrophien (SMA) 


Die spinalen Muskelatrophien sollen hier erwähnt 
werden, da sie als peripher-neurogene Störungen 
imponieren, auch wenn nicht der periphere Nerv 
in seinem Verlauf, sondern die Motoneurone im 
Rückenmark betroffen sind. Wie bei den hereditä- 
ren Neuropathien lassen sich auch hier verschie- 
dene Typen klinisch unterscheiden (s.a. Typen O0 
und I und Il im Kap. 11.5). 
° Bei Typ I (Werdnig-Hoffmann-Krankheit) fallen 
schon im Neugeborenen- oder frühen Säuglings- 
alter Hypotonie und Parese auf. 
Der Typ III (Kugelberg-Welander) zeigt einen va- 
riablen Beginn im Kindes- oder Jugendalter. Oft 
wird nach einem Infekt oder einer Zeit der Im- 
mobilisation eine Gangstörung mit einer Schwä- 
che im Beckengürtel registriert. Die lumbale Lor- 
dose erscheint verstärkt, die Eigenreflexe sind 
deutlich abgeschwächt oder erloschen, ein Fin- 
gertremor kann imponieren. Die Schwäche 
schreitet langsam fort. Die Patienten können ste- 
hen und gehen. Meist liegen Punktmutationen 
im SMN1-Gen vor, bei autosomal rezessivem 
Erbgang. 
+ Typ Il ist durch einen intermediären Verlauf ge- 
kennzeichnet. 


Neuropathie und (neuro-)meta- 
bolische Erkrankungen 


Der Begriff Neuropathie bzw. Polyneuropathie soll 
hier stehen für eine peripher-neurogene Beein- 
trächtigung. Diese umfasst sowohl die Axono- 
pathie, bei der primär die Axone betroffen sind, als 
auch die Neuropathie im eigentlichen Sinne, bei 
der sich der pathogenetische Prozess an den 
Schwannschen Zellen abspielt und damit eine De- 
oder Dysmyelinisierung vorliegt. 

Welche Bedeutung hat nun die Diagnose einer 
Neuropathie, falls die gesamte klinische Konstella- 
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tion für ein metabolisches bzw. neurometabolisch- 
degeneratives Leiden spricht? Die Polyneuropathie 
ist unter Zuhilfenahme der neurophysiologischen 
Befunde genauer einzuschätzen und kann dann 
u.U. einer bestimmten Erkrankung zugeordnet 
werden. 

Folgende Parameter müssen geklärt werden: 
e Ist die peripher-neurogene Störung distal oder 
proximal betont? (Die distale Betonung ist die 
Regel; bei der Porphyrie, der spinalen Muskel- 
atrophie und der Tangier-Erkrankung, also dem 
familiären Alphalipoproteinmangel, ist die 
Symptomatik aber oft proximal deutlicher). 
Handelt es sich überwiegend um eine motori- 
sche oder um eine sensible Neuropathie? Sind 
autonome Ausfälle nachweisbar? (Die motori- 
schen Fasern sind z.B. bei den hereditären moto- 
risch-sensiblen Neuropathien, bei der Porphyrie 
und auch bei der eigentlich nicht in diesen 
Abschnitt gehörenden Diphtherie und der Bleiin- 
toxikation stärker betroffen; beim Diabetes mel- 
litus, bei der Urämie sowie beim Vitamin-B12- 
Mangel stehen die sensiblen Ausfälle im Vorder- 
grund; Beispiele für eine Beteiligung der vegeta- 
tiven Neurone sind die Neuropathien im Rah- 
men einer Amyloidose, eines Diabetes mellitus 
oder einer familiären Dysautonomie Riley-Day). 
Überwiegt die demyelinisierende Komponente 
(Reduktion der Leitgeschwindigkeit) oder die 
axonale Schädigung (Reduktion der Amplitude)? 


Die Tragweite der genauen Charakterisierung des 
Neuropathie-Typs soll anhand einiger, überwie- 
gend (neuro-)metabolischer Erkrankungen, mit 
obligater oder fakultativer peripher-neurogener 
Beteiligung erläutert werden. 


Demyelinisierend - motorisch bzw. 
sensomotorisch 


Metachromatische Leukodystrophie 


e Hypotone Schwäche, Abschwächung der Eigen- 
reflexe, psychomotorische Retardierung und Re- 
gression, dann auch Pyramidenbahnzeichen; bei 
der hier zu besprechenden spätinfantilen Form 
meist im 2. oder 3. Lebensjahr, 

e distal betonte, demyelinisierende Neuropathie. 


Morbus Krabbe 


* Im 1. Lebensjahr psychomotorische Retardie- 
rung, Rückschritte; Irritabilität, sensorische 
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Übererregbarkeit, Opisthotonus, Hypertonie; 
Sehstörung, Kloni, 

° Diagnosestellung entsprechend MRT (Leukodys- 
trophie mit periventrikulärem Schwerpunkt be- 
sonders parieto-okzipital) und Bestimmung der 
Galaktozerebrosid-ß-galaktosidase; verschiede- 
ne Gene bzw. Mutationen bekannt, 

+ überwiegend motorische, demyelinisierende 
Neuropathie; bei der spät manifesten Form sen- 
somotorische, demyelinisierende Neuropathie. 


Cockayne-Syndrom 


° Minderwuchs, Progerie, Ataxie, Retinitis pig- 
mentosa, Taubheit, kognitive Entwicklungsstö- 
rung, 

° sensomotorische, demyelinisierende Neuro- 
pathie. 


Morbus Refsum 


° In der Kindheit Nachtblindheit; später Retinitis 
pigmentosa, Hörstörung, atrophische Paresen, 
manchmal zerebelläre Ataxie, 

« distale (hypertrophe), sensomotorische, über- 
wiegend demyelinisierende Polyneuropathie. 


Adrenoleukodystrophie und 
Adrenomyeloneuropathie 


e Manifestation im Kindes- bis Jugendalter mit 
Symptomen der Nebenniereninsuffizienz und 
einer spastischen Paraparese, 

e motorische Neuropathie mit demyelinisierender 
Komponente. 


Niemann-Pick-Krankheit 


e Hepatosplenomegalie, kognitiver Abbau, kirsch- 
roter Makula-Fleck, 

+ Typ A (bzw. intermediär) manchmal mit motori- 
scher, wohl überwiegend demyelinisierender 
Polyneuropathie. 


Morbus Leigh und mitochondriale 
Enzephalomyopathien 


° Variable Symptomatik mit Ataxie, Dysarthrie 
und extrapyramidalmotorischen Bewegungsstö- 
rungen, 

+ demyelinisierende Komponente beim Kearns- 
Sayre-Syndrom; sonst sensomotorische Neuro- 
pathie mit demyelinisierenden und axonalen 
Anteilen. 
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CDG-Syndrom 


e Multiple somatisch-internistische Probleme, 
+ eher demyelinisierende Neuropathie. 


Demyelinisierend - betont sensibel 
(sensomotorisch) 


Diabetes mellitus 


e Distal betonte, sensible oder sensomotorische, 
überwiegend demyelinisierende Neuropathie, 

+ häufig autonome Neuropathie, 

+ im späten Alter dann auch einmal proximale, 
motorische Neuropathie. 


Axonal - motorischer Schwerpunkt 
Infantile neuroaxonale Dystrophie 


e Muskuläre Hypotonie und Entwicklungsstörung, 
dann Spastik, Nystagmus (s. Kap. 10.1), 

° axonale, motorische Komponente bzw. eher Vor- 
derhornbefall, also Denervierung. 


Neuroakanthozytose 


° Orofaziale Dyskinesien, 
e distale und axonal betonte Neuropathie (Vorder- 
hornzellverlust). 


Porphyrie 

° Oft durch Medikamente oder hormonelle Um- 
stellungen ausgelöste Krisen mit Bauchschmer- 
zen, hepatischen Störungen, psychoorganischer 
Beeinträchtigung, 

e motorische, nicht nur distale, axonale Neuro- 
pathie 2 oder 3 d nach der abdominellen Krise. 


Critical-illness-Polyneuropathie 


+ Im Verlauf einer intensivmedizinischen Behand- 
lung auftretende Komplikation, 

o eher distale, primär axonale Degeneration (sen- 
somotorisch bzw. motorisch). 


Axonal - sensibler Schwerpunkt 
Morbus Fabry 


e Schmerzhafte Missempfindungen an Händen 
und Füßen; Hautmanifestation und renale Funk- 
tionsstörungen in der Kindheit oder im Jugend- 
alter, 


e distale, sensible, axonal betonte Polyneuro- 
pathie. 


GM2-Gangliosidose 


(Morbus Tay-Sachs, Morbus Sandhoff und Varian- 

ten.) 

° Unterschiedlich früh manifeste allgemeine Ent- 
wicklungsstörung, Seh- und Hörstörung, Anfälle, 
Spastik, Ataxie, Dystonie; z.T. Befunde entspre- 
chend einer spinalen Muskelatrophie, 

oft sensibel betonte, überwiegend axonale Neu- 
ropathie. 


Abetalipoproteinämie 


 Retinitis pigmentosa, auffällige Erythrozyten, 
Schwäche, Ataxie, z.T. Symptomatik ähnlich 
einer spinozerebellären Degeneration, 

+ überwiegend sensible, gemischt axonal-demyeli- 
nisierende Neuropathie. 


Niereninsuffizienz 


Distale, sensible oder sensomotorische, primär 
axonale Degeneration (auch Nitrofurantoin kann 
eine axonale Neuropathie verursachen). 


Spinale Ursachen 


Querschnittsmyelitis und 
Neuromyelitis optica 


Die Querschnittssymptomatik tritt manchmal 
nach einem viralen Infekt auf, selten als Borreliose- 
oder Mykoplasmenmanifestation oder im Rahmen 
einer differenzialdiagnostisch zu erwägenden Mul- 
tiplen Sklerose, ADEM oder eines Lupus erythema- 
todes). Schmerzen können die meist rasch progre- 
diente schlaffe Paraparese begleiten; Blasen- und 
Mastdarmstörungen sowie sensible Ausfälle fehlen 
selten. 

Die Kombination mit einer Optikusneuritis wird 
als Neuromyelitis optica oder Devic-Syndrom be- 
zeichnet und kann von einer MS abgegrenzt wer- 
den. 

Der Liquor ist nicht regelhaft verändert, Pleozy- 
tose und/oder Proteinerhöhung sind nicht obligat. 
Die kernspintomografische Untersuchung ist wich- 
tig zur Abgrenzung gegenüber spinalen Raumfor- 
derungen. Teilweise lässt sich eine Markschwel- 
lung mit Signalbetonung auf den T2-gewichteten 
Bildern oder eine Gadoliniumanreicherung dar- 
stellen. 
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Weitere mögliche Ursachen 


e Dysraphische Störungen; diskrete, fast okkulte 
Formen; isolierte Tethered-cord-Symptomatik 
oder sekundäres symptomatisches Tethering bei 
Meningomyozele (MMC) im Verlauf (auch mit 
spastischen Zeichen), 

e Conus-Cauda-Syndrome, Tumoren oder isch- 
ämisch/hämorrhagische Läsionen (z.B. Spinalis- 
anterior-Syndrom) im Rückenmark, 

« arteriovenöses Angiom. 


11.6.5 Anamnese und 
Zusatzuntersuchungen 


Anamnese 


Die folgende Zusammenfassung soll eine Ver- 
gewisserung ermöglichen, dass alle wesentlichen 
Aspekte erfragt werden. 


Familienanamnese 


+ Stammbaum, 

e Aborte, früh verstorbene Kinder, 

e Muskel- oder Nervenleiden; besonders 
schmächtige Muskulatur, unsicheres Gangbild, 
Hohlfüße, Krämpfe, verwaschene Sprache; wei- 
tere neurologische Auffälligkeiten, 

+ plötzlicher Herztod; kardiale Erkankungen, 

e motorisches Entwicklungsprofil bei Geschwis- 
tern und Eltern, 

+ Ernährungsgewohnheiten, Medikamente, Toxin- 
expositionsmöglichkeiten. 


Eigenanamnese 


e Zur hypotonen Parese: 

o Verteilung und Schweregrad: untere und/oder 
obere Extremität; distale oder proximale Beto- 
nung; faziale Beteiligung u. a., 

o Verlauf und Manifestation (akutes Auftreten, 
stationärer Zustand, langsame oder schnelle 
Progredienz, paroxysmal-episodische Manifes- 
tation), 

o Auslöser: körperliche Belastung, Hunger oder 
Nahrungsaufnahme, Körper- oder Außentem- 
peratur, Infektionen. 

Begleitende Symptome und Beschwerden: 

o bulbäre Symptome: Schwierigkeiten beim 
Schlucken und Kauen, Veränderung der Spra- 
che bzw. des Sprechens, 


11.6 Hypotone Paresen 


o okuläre Symptome: Augenmuskel- oder Blick- 
paresen, Ptose 

o Sensibilitätsstörungen, 

o vegetative Symptome: Blasen- oder Mastdarm- 
störungen, Schwitzen, 

o Bewusstseinsstörungen, psychoorganische Be- 
einträchtigung. 

o Schmerzen: entstehen nicht im Muskelgewebe, 
sondern im Bereich der Faszien, Sehnen und 
Gefäße. Überlastungen und traumatische Ein- 
wirkungen sowie Entzündungen können sich 
durch Myalgien bemerkbar machen, außerdem 
einige neurometabolische Leiden. Nicht selten 
sind die Schmerzen fortgeleitet. 

o Fieber, Beeinträchtigung des Allgemeinbefin- 
dens. 

+ Weitere Angaben: 

o Schwangerschaft: Kindsbewegungen, Poly- 
hydramnion; Geburt und perinatale Anam- 
nese, 

o motorische und kognitive Entwicklung, 

o besondere Erkrankungen (z.B. Niereninsuffi- 
zienz), 

o Medikamente. 


Zusatzuntersuchungen 


Eine starre Basisdiagnostik ist nicht sinnvoll, da 
die differenzialdiagnostische Analyse dieser Symp- 
tomatik immer schon gewisse Verdachtsmomente 
ergeben wird. Das klinische Problem wird also im- 
mer konkret sein, eine der „unspezifischen geisti- 
gen Behinderung“ vergleichbare unspezifische Pa- 
rese gibt es nicht! Insofern wird hier eine diagnos- 
tische Liste zusammengestellt, aus der dann die 
wenigen wirklich infrage kommenden Zusatz- 
untersuchungen ausgewählt werden müssen. 

Die bei den Blutuntersuchungen an erster Stelle 
genannten Parameter sowie die elektromyo- und 
neurografischen Messungen stehen sicher häufig 
am Beginn der differenzialdiagnostischen Klärung. 
Bildgebende Verfahren, genetische Analysen, Spek- 
troskopie der Muskulatur (u.U. auch des Gehirns), 
Funktionstests und bioptische Analysen werden an 
entsprechenden Labors oder Zentren durch- 
geführt. 


Blut 


e CK; Blutbild, Leber- und Nierenwerte, Schilddrü- 
senhormone, BSG, Blutzucker, Blutgasanalyse, 

e Untersuchung auf Autoantikörper, Azetylcholin- 
rezeptor-Antikörper, 
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e Laktat und Pyruvat (ggf. vor und nach Belas- 
tung), Biotinidasebestimmung, Carnitin; u. U. Iy- 
sosomale Enzyme, Phytansäure und überlang- 
kettige Fettsäuren; Vitamin B12, CDT bzw. eher 
isoelektrische Fokussierung der Transferrine, 

° bei konkretem Verdacht EDTA-Blut-Analyse zum 
molekulargenetischen Nachweis (z.B. einer Mus- 
keldystrophie oder myotonen Dystrophie), 

 Infektionsserologie (Borrelien, Coxsackie, Influ- 
enza, Polio, EBV, Herpes, Mykoplasmen), 

e Hormonbestimmung (Kortisol, Parathormon). 


Urin 


Aminosäuren und organische Säuren, Carnitin, 
Myoglobin. 


Liquor 
Eiweiß, Zellzahl, Zytologie und weitere Infektions- 


parameter, Laktat, metabolische Analysen (je nach 
konkreter Fragestellung). 


Elektromyografie und Nerven- 
leitgeschwindigkeit 


U.U. evozierte Potenziale speziell bei spinalen Pro- 
zessen. 


Neuro-Sonografie und Magnet- 
resonanztomografie (MRT) 


e Muskulatur: Hilfe z.B. bei der Differenzierung 
einer Neuropathie von einer Myopathie oder Er- 
härtung der Verdachtsdiagnose Muskeldystro- 
phie, 

 spinal: je nach klinischer Konstellation kernspin- 
tomografische Untersuchung, 

e zerebral: Sonografie oder Kernspintomografie. 


Spektroskopie 


Muskel- oder Gehirnspektroskopie bei Hinweis auf 
bestimmte metabolische (mitochondriale) Störun- 
gen. 


Biopsie 
° Der Muskulatur und/oder des Nervs, 


° Immunhistochemie, 
e sgf. molekulargenetische Analysen am Biopsat. 


Funktionstests 


e Laktat und Pyruvat unter definierten Bedingun- 
gen vor und nach Ischämie, 

e Glukosegabe; körperliche Belastung, 

+ Tensilontest bei entsprechendem Verdacht (un- 
ter stationären Bedingungen aufgrund der mög- 
lichen cholinergen (Neben-)Wirkungen. 


Kardiologische Untersuchung 


e Kardiomyopathie u.a. bei der Muskeldystrophie 
Duchenne, auch bei weiteren metabolischen und 
strukturellen Myopathien, 

e auch manche Konduktorinnen sind gefährdet 
(z.T. bei Duchenne- und Becker-Muskeldystro- 
phie), 

e Rhythmusstörungen u.U. bei myotoner Dystro- 
phie, Emery-Dreifuss-Syndrom, weiteren Dys- 
trophien und metabolischen Störungen mit 
Myopathie. 


Abdomensonografie 


Organomegalie bei metabolischen Störungen, z.B. 
Niemann-Pick-Krankheit. 


Augen- und HNO-ärztliche Unter- 
suchung 


Wegweisende Befunde u.a. beim Morbus Refsum, 
Cockayne-Syndrom. 


11.6.6 Zusammenfassung 


Primär gilt es, die Störung klinisch-phänomenolo- 
gisch richtig zu benennen. Liegt also wirklich eine 
hypotone Schwäche vor oder könnte es sich z.B. 
um eine schmerzbedingte Einschränkung der Will- 
kürmotorik oder eine Ataxie handeln? Die schlaffe 
Parese ist dann im Hinblick auf Schweregrad und 
Verteilung (z.B. proximal oder distal; Betroffensein 
nur einer Extremität; Paraparese) genau zu be- 
schreiben. Auslöse- bzw. Provokationsmechanis- 
men sind zu erfragen. 

Eine wesentliche differenzialdiagnostische Ein- 
ordnung ergibt sich weiter aus der topischen Zu- 
ordnung des Symptoms „schlaffe Parese“. Passen 
das Muster der Schwäche, das Muskelprofil, das 
Reflexverhalten, das Fehlen oder Vorhandensein 
von sensiblen oder vegetativen Ausfällen und wei- 
teren neurologischen Symptomen am ehesten zu 
einer Myopathie, zu einer peripher-neurogenen 
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Schädigung oder zu einer spinalen Läsion? Die Be- 
antwortung dieser Frage bestimmt die Reihenfolge 
der weiteren diagnostischen Schritte. Da es sich 
meist um neuromuskuläre Störungen handelt, 
kommt der elektrophysiologischen Untersuchung 
eine besondere diagnostische Bedeutung zu (Diffe- 
renzierung von Myopathien, neuromuskulären 
Transmissionsstörungen, Myotonien und Neuro- 
pathien sowie Vorderhornerkrankungen). 

Die Verlaufsanalyse (akuter oder chronisch-pro- 
gredienter Verlauf oder episodisches Auftreten) er- 
möglicht dann eine erste pathogenetisch orientier- 
te Verdachtsdiagnose. Infektiöse/parainfektiöse 
Prozesse und Intoxikationen sowie vaskulär und 
traumatisch vermittelte Schädigungen sind typi- 
sche Ursachen von akuten Paresen. 

Bei langsam progredienten Verläufen ist da- 
gegen eher an neurometabolisch-degenerative, 
also genetische, meist neuromuskuläre Erkrankun- 
gen zu denken. Familienanamnestische Angaben 
und Befunde sind hier nicht selten wegweisend. 
Der genetische Aspekt muss schon früh mit der Fa- 
milie besprochen werden. Bei unklaren Verhältnis- 
sen ist ein Tumor immer auszuschließen. Viele 
Myopathien bedingen ein erhöhtes Narkose- bzw. 
malignes Hyperthermie-Risiko. 


11.7 Weitere Para- und 
Tetraparesen 


11.7.1 Worum es geht 


Da sich dieses Kapitel in weiten Bereichen mit vor- 
hergehenden überschneidet, sollen hier nur einige 
relevante diagnostische Strategien (Abb. 11.18) 
und Erkrankungen bezüglich zentraler Para- und 
Tetraparesen dargestellt werden. 


11.7.2 Paraparese 


Die Paraparese ist klinisch definiert als eine aus- 
schließlich die Beine betreffende Einschränkung 
der Willkürmotorik. Im engen neurologischen 
Sprachgebrauch kennzeichnet die Plegie die kom- 
plette Lähmung. 


Differenzialdiagnostischer Zugang 


Auf die Bedeutung des topischen Aspekts und der 
Begleitsymptomatik für die Differenzialdiagnose 
soll im Folgenden etwas näher eingegangen wer- 
den. 


11.7 Para- und Tetraparesen 


Bei einer Paraparese ist je nach Topik zu denken 
an: 

+ peripher-neurogene Schädigungen (selten auch 
Myopathien), 

e spinale Läsionen. 

+ Die Mantelkantenregion des Gehirns, der einzige 
zerebrale Ort, an dem folgende Bedingungen er- 
füllt sind: Zum einen ist die motorische Reprä- 
sentation dort so weit aufgefächert, dass eine 
entsprechende Läsion nicht automatisch auch 
die Bahnen für die Arme betrifft; zum anderen 
liegen die Felder für die beiden Beine dort nahe 
beieinander und können deswegen gemeinsam 
geschädigt werden. 


Die spinale und die peripher-neurogene Schädi- 
gung sind sehr viel häufiger Ursache einer Para- 
parese als eine zerebrale Läsion. 

Die zentrale Läsion ist definiert als eine Störung 
des 1. motorischen Neurons. Zentrale Paraparesen 
werden also durch spinale Schädigungen (ober- 
halb der im unteren Brustwirbelsäulenbereich er- 
folgenden Umschaltung auf das periphere Neuron) 
und zerebrale Läsionen verursacht. Auch diese las- 
sen aber in der Anfangsphase oder bei Kombina- 
tion mit einer peripher-neurogenen Schädigung 
nicht die eigentlich für eine zentral-motorische 
Störung typische Spastik erkennen (Beispiel: spi- 
nale Querschnittsläsion in der akuten Schockpha- 
se). 

Die genaue Festlegung der „höchsten“ motori- 
schen Beteiligung kann den Ausgangspunkt der 
Diagnostik bilden: Bezieht die Schwäche z.B. die 
Kniestrecker mit ein, die Adduktoren aber nicht, 
dann könnte eine Läsion zwischen L2 und LA vor- 
liegen, auf spinalem oder radikulo-neuritischem 
Niveau. Um den Läsionsort weiter bestimmen zu 
können, müssen weitere, die Paraparese begleiten- 
de oder ihr vorangegangene Beschwerden und Be- 
funde gewertet werden. So bedarf es keiner beson- 
deren differenzialdiagnostischen Künste, um zu er- 
kennen, dass ein mit der Paraparese auftretender 
epileptischer Anfall auf eine zerebrale Ursache hin- 
deutet oder dass gürtelförmige Schmerzen im 
BWS-Bereich eine spinal orientierte Diagnostik 
vordringlich machen. Der topische Zugang wird 
also auch durch die Beachtung der Begleitsympto- 
matik operationalisiert. 

Die Symptomkonstellation wird nicht allein 
von der Topik, sondern auch von der Pathogenese 
bestimmt. So können durch Bewegungen und Hus- 
ten verstärkte Rückenschmerzen, die anfangs mit 
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Schädigung oder zu einer spinalen Läsion? Die Be- 
antwortung dieser Frage bestimmt die Reihenfolge 
der weiteren diagnostischen Schritte. Da es sich 
meist um neuromuskuläre Störungen handelt, 
kommt der elektrophysiologischen Untersuchung 
eine besondere diagnostische Bedeutung zu (Diffe- 
renzierung von Myopathien, neuromuskulären 
Transmissionsstörungen, Myotonien und Neuro- 
pathien sowie Vorderhornerkrankungen). 

Die Verlaufsanalyse (akuter oder chronisch-pro- 
gredienter Verlauf oder episodisches Auftreten) er- 
möglicht dann eine erste pathogenetisch orientier- 
te Verdachtsdiagnose. Infektiöse/parainfektiöse 
Prozesse und Intoxikationen sowie vaskulär und 
traumatisch vermittelte Schädigungen sind typi- 
sche Ursachen von akuten Paresen. 

Bei langsam progredienten Verläufen ist da- 
gegen eher an neurometabolisch-degenerative, 
also genetische, meist neuromuskuläre Erkrankun- 
gen zu denken. Familienanamnestische Angaben 
und Befunde sind hier nicht selten wegweisend. 
Der genetische Aspekt muss schon früh mit der Fa- 
milie besprochen werden. Bei unklaren Verhältnis- 
sen ist ein Tumor immer auszuschließen. Viele 
Myopathien bedingen ein erhöhtes Narkose- bzw. 
malignes Hyperthermie-Risiko. 


11.7 Weitere Para- und 
Tetraparesen 


11.7.1 Worum es geht 


Da sich dieses Kapitel in weiten Bereichen mit vor- 
hergehenden überschneidet, sollen hier nur einige 
relevante diagnostische Strategien (Abb. 11.18) 
und Erkrankungen bezüglich zentraler Para- und 
Tetraparesen dargestellt werden. 


11.7.2 Paraparese 


Die Paraparese ist klinisch definiert als eine aus- 
schließlich die Beine betreffende Einschränkung 
der Willkürmotorik. Im engen neurologischen 
Sprachgebrauch kennzeichnet die Plegie die kom- 
plette Lähmung. 


Differenzialdiagnostischer Zugang 


Auf die Bedeutung des topischen Aspekts und der 
Begleitsymptomatik für die Differenzialdiagnose 
soll im Folgenden etwas näher eingegangen wer- 
den. 


11.7 Para- und Tetraparesen 


Bei einer Paraparese ist je nach Topik zu denken 
an: 

+ peripher-neurogene Schädigungen (selten auch 
Myopathien), 

e spinale Läsionen. 

+ Die Mantelkantenregion des Gehirns, der einzige 
zerebrale Ort, an dem folgende Bedingungen er- 
füllt sind: Zum einen ist die motorische Reprä- 
sentation dort so weit aufgefächert, dass eine 
entsprechende Läsion nicht automatisch auch 
die Bahnen für die Arme betrifft; zum anderen 
liegen die Felder für die beiden Beine dort nahe 
beieinander und können deswegen gemeinsam 
geschädigt werden. 


Die spinale und die peripher-neurogene Schädi- 
gung sind sehr viel häufiger Ursache einer Para- 
parese als eine zerebrale Läsion. 

Die zentrale Läsion ist definiert als eine Störung 
des 1. motorischen Neurons. Zentrale Paraparesen 
werden also durch spinale Schädigungen (ober- 
halb der im unteren Brustwirbelsäulenbereich er- 
folgenden Umschaltung auf das periphere Neuron) 
und zerebrale Läsionen verursacht. Auch diese las- 
sen aber in der Anfangsphase oder bei Kombina- 
tion mit einer peripher-neurogenen Schädigung 
nicht die eigentlich für eine zentral-motorische 
Störung typische Spastik erkennen (Beispiel: spi- 
nale Querschnittsläsion in der akuten Schockpha- 
se). 

Die genaue Festlegung der „höchsten“ motori- 
schen Beteiligung kann den Ausgangspunkt der 
Diagnostik bilden: Bezieht die Schwäche z.B. die 
Kniestrecker mit ein, die Adduktoren aber nicht, 
dann könnte eine Läsion zwischen L2 und LA vor- 
liegen, auf spinalem oder radikulo-neuritischem 
Niveau. Um den Läsionsort weiter bestimmen zu 
können, müssen weitere, die Paraparese begleiten- 
de oder ihr vorangegangene Beschwerden und Be- 
funde gewertet werden. So bedarf es keiner beson- 
deren differenzialdiagnostischen Künste, um zu er- 
kennen, dass ein mit der Paraparese auftretender 
epileptischer Anfall auf eine zerebrale Ursache hin- 
deutet oder dass gürtelförmige Schmerzen im 
BWS-Bereich eine spinal orientierte Diagnostik 
vordringlich machen. Der topische Zugang wird 
also auch durch die Beachtung der Begleitsympto- 
matik operationalisiert. 

Die Symptomkonstellation wird nicht allein 
von der Topik, sondern auch von der Pathogenese 
bestimmt. So können durch Bewegungen und Hus- 
ten verstärkte Rückenschmerzen, die anfangs mit 
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Fieber einhergehen und dann oft gürtelförmig aus- 
strahlen, auf einen epiduralen Abszess hinweisen. 
Eine langsam progrediente spastische Paraparese, 
kombiniert mit zerebellären, pseudobulbären und 
sensiblen Ausfällen wäre dagegen gut mit der au- 
tosomal-rezessiv vererbten Form der spastischen 
Spinalparalyse vereinbar. 


Ursachen und Diagnostik 


Im Folgenden sind einige typische Ursachen einer 
zentralen Paraparese zusammengestellt. Die diffe- 
renzialdiagnostisch abzugrenzende, häufigste peri- 
pher-neurogen bedingte Parese der unteren Extre- 
mität dürfte das Guillain-Barre-Syndrom sein (S. 
Kap. 11.6). 

Den Erkrankungen und exogenen Läsionen ist 
die primär indizierte Diagnostik jeweils zugeord- 
net. Die überragende Bedeutung der Kernspinto- 
mografie für die zerebrale und besonders für die 
spinale Diagnostik wird hieraus deutlich. 

Zunehmend können molekulargenetisch be- 
stimmte Entitäten definiert werden. 


Topisch 
Zerebrale Ursachen 


+ Im Prinzip kommen alle entsprechend lokalisier- 
ten Läsionsmodalitäten infrage: Tumor, Blutung, 
Ischämie im Bereich der A. cerebri anterior beid- 
seits (primäre Diagnostik: Kernspintomografie). 

e Dopa-responsive Dystonie kann über längere 
Zeit wie eine spastische Beeinträchtigung der 
unteren Extremität imponieren. 

e Hereditäre spastische Paraparesen (= spastische 
Spinalparalysen): s. u. 


Spinale Ursachen 
Fehlbildungen und Weiteres 


+ Dysraphien bei Myelomenigozele, Chiari-Malfor- 
mationen, Syringomyelie; Anomalien des kranio- 
zervikalen Übergangs; arteriovenöse Malforma- 
tionen (primäre Diagnostik: Kernspintomogra- 
fie; Röntgen). 

+ Entzündungen (u.a. Querschnittsmyelitis, s. Kap. 
11.6), MS; Ischämien und Blutungen und Tumo- 
ren und Traumen (Bildgebung und Liquor; ggf. 
Elektrophysiologie). 


Pathogenetisch 


Neurometabolisch-degenerative 
Erkrankungen 


+ Adrenomyeloneuropathie (-leukodystrophie): 

o Symptome: Beginn im Jugend-, Erwachsenen- 
alter mit Gangstörung, Schwäche und Steifheit; 
außerdem Nebennierenrindeninsuffizienz (z.T. 
lange vor der Neurologie); Frauen mit hemizy- 
gotem Defekt auch mit pyramidaler Sympto- 
matik, 

o Diagnostik mittels Bestimmung der überlang- 
kettigen Fettsäuren. 

Klassische Adrenoleukodystrophie im Schul- 

alter: 

o Verhaltens-/Wesensänderung und Lernproble- 
me; dann beinbetonte pyramidale Symptoma- 
tik, Anfälle, Visusverlust, Schwerhörigkeit, 

o x-gebundene peroxisomale Erkrankung. 

Viele weitere metabolisch-degenerative Stö- 

rungen, speziell natürlich Leukodystrophien, 

Leukenzephalopathien (s.a. Kap. 12.1) zeigen im 

Verlauf eine spastische Symptomatik, die zu Be- 

ginn auch einmal ganz überwiegend die untere 

Extremität betreffen kann. 

° Der Morbus Krabbe kann durch die Analyse 
der Galaktozerebrosid-ß-galaktosidase diag- 
nostiziert werden. 

o In seltenen Fällen sind auch 
- der Morbus Alexander, 

- die metachromatische Leukodystrophie, 

- die Megalenzephalopathie mit subkortikalen 
Zysten, 

- die Vanishing-White-Matter-Erkrankung 
und 

- die GM2-Gangliosidose zu beachten. 

Verschiedene Formen der hereditären spasti- 

schen Paraparesen (HSP), der spastischen Spi- 

nalparalysen: Es handelt sich um neurodegene- 
rative Erkrankungen, die durch eine meist lang- 
sam progrediente Spastik und Hyperreflexie der 

Beine gekennzeichnet sind. Unkomplizierte bzw. 

reine Formen einerseits und komplizierte Vari- 

anten mit zusätzlichen neurologischen Sympto- 
men wie u.a. Optikusatrophie, Taubheit, mentale 

Retardierung andererseits werden unterschie- 

den. Genetik, Klinik und auch Manifestations- 

alter sind heterogen bzw. inter- und auch intra- 
familiär variabel. Dies stellt ein diagnostisches 

Problem dar. Unterschiedliche Genloci bzw. Ge- 

ne sind inzwischen bekannt (am häufigsten au- 

tosomal-dominante Vererbung SPG 4, 2p21-22). 
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Unter den autosomal-dominanten gibt es wie 
unter den autosomal-rezessiven und den x-ge- 
bundenen Formen jeweils verschiedene relevan- 
te Gene und Loci. In der letztgenannten Gruppe 
sind die komplizierten HSP mit dem x-gebunde- 
nen Hydrozephalus und dem MASA-Syndrom 
(Mental Retardation, Aphasia, Shuffling Gait, Ad- 
ducted Thumbs) schon länger bekannt (Mutatio- 
nen im L1-CAM-Gen, Neuronal Cell Adhesion 
Molecule L1 in Xq28). Auch ein weiterer Locus 
in Xq22 zeigt allelische Heterogenie. Es kann 
eine unkomplizierte und auch eine komplizierte 
HSP resultieren, aber auch das Pelizaeus-Merz- 
bacher-Syndrom. Ein eindeutiger diagnostischer 
Algorithmus existiert nicht - würde sich auch 
mit der Erweiterung der molekulargenetischen 
Optionen verändern. Folgender Vorschlag: 

a) je nach Verdachtsdiagnose, d.h. nach Anamnese 
(speziell auch familiär) und vorliegenden Befun- 
den: ggf. direkte, gezielte Molekulargenetik, 

b) ansonsten: spinale und zerebrale Bildgebung, 
MRT (strukturelle Läsionen, Leukodystrophien), 

c) danach Laboranalysen (metabolische Analysen, 
s. 0.; inflammatorisch-infektiöse Parameter). 

d) Elektrophysiologie: Bei den HSP sind die moto- 
rischen Potenziale, die MEPs, pathologisch. Die 
Afferenz, ausgedrückt in den somatosensibel 
evozierten Potenzialen, zeigt dagegen bei den 
meisten HSP-Varianten keine Veränderungen 
(die SEPs können dagegen bei Vorliegen einer 
Raumforderung oder einer MS pathologisch 
ausfallen). 

e) Falls die Synopsis es sinnvoll erscheinen lässt: 
L-Dopa-Versuch, 

f) ggf. weitere Liquoranalyse mit Bestimmung der 
biogenen Amine, Pterine. 

g) Bei noch ungeklärter Konstellation: nochmals 
Besprechung mit spezialisiertem humangeneti- 
schen Zentrum mit der Frage, welche Loci bzw. 
Gene untersucht werden sollen. 

e In seltenen Fällen kann ein Segawa-Syndrom (s. 
vorigen Abschnitt, Algorithmus der hereditären 
spastischen Paraparesen) anfangs so imponieren, 
dass u.U. ein Therapieversuch mit L-Dopa indi- 
ziert ist (s.a. Kap. 11.3). 


Teile des diagnostischen Prozedere sind in der 
» Abb. 11.19 zusammengefasst. 


11.7 Para- und Tetraparesen 


begleitende 
Beschwerden ———————————> wo: 


und Befunde u. Topik der Läsion 


a — — N aS7 


Ätiopathogenese 


Verlauf und 
Manifestation 


Abb. 11.18 Paraparese: diagnostischer Zugang. 


HSP-Verdacht bzw. 
Differenzialdiagnose 


je nach Verlauf, 
Familienanamnese 
Befunde 


I—> gezielte Molekulargenetik 

M—> spinale, dann ggf. zerebrale MRT 

— Labor (Stoffwechsel, Entzündung) 
— Elektrophysiologie (speziell MEP) 

M—> L-Dopa-Versuch 

I—> Liquor (speziell biogene Amine, Pterine) 


I—>- weitere, spezielle Molekulargenetik 
Y 


Abb. 11.19 Verdacht auf hereditäre spastische Para- 
parese (HSP): diagnostisches Vorgehen. 


Infektiös-(immunologische) Ursachen 


e Multiple Sklerose (Diagnostik: Liquor; spinale 
und zerebrale Kernspintomografie; augenärzt- 
liche Untersuchung: afferente Pupillenstörung, 
Optikusveränderung; evozierte Potenziale), 
transverse Myelitis (s.o.), manchmal im Rahmen 
einer MS oder Neuromyelitis optica, manchmal 
para- oder direkt infektiös (Mykoplasmen, Bor- 
relien, Zoster u.a.; auch beim Lupus erythema- 
todes), häufig ohne klare ätiopathogenetische 
Zuordnung (Diagnostik: spinale Kernspintomo- 
grafie, Liquor, Erregernachweis) (s. a. Quer- 
schnittsmyelitis in Kap. 11.6), 

epiduraler Abszess (meist hämatogen, häufigster 
Erreger Staphylococcus aureus). (Diagnostik: 
Kernspintomografie; neuro- oder kinderchirur- 
gische Intervention), 
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e Diszitis (Diagnostik: Röntgen, Kernspintomogra- 
fie und/oder CT, u.U. Szintigrafie; Versuch des 
Erregernachweises; neuro- oder kinderchirurgi- 
sche Intervention). 


Tumor 


Astrozytome, Ependymome, Neuroblastome u.a. 
(Diagnostik: Kernspintomografie, Röntgen und 
Computertomografie zum Nachweis ossärer Ver- 
änderungen; Katecholaminmetabolite). 


Trauma 


(Diagnostik: Kernspintomografie, Röntgen und 
Computertomografie.) 


Vaskuläre Ereignisse 


Ischämien oder Blutungen müssen immer Anlass 
sein, nach einer entsprechenden Disposition zu su- 
chen, z.B. einer systemischen Blutungsneigung 
oder einer spinalen arteriovenösen Malformation 
(Diagnostik: Kernspintomografie). 


11.7.3 Tetraparese 


Die wesentlichen differenzialdiagnostischen Über- 
legungen bei einer Tetraparese sind in Kap. 11.4 
und Kap. 11.6 sowie in den vorigen Abschnitten 
erwähnt. Zentrale Paresen sind nicht immer spas- 
tisch, aber eine Spastik ist immer Zeichen einer Lä- 
sion des zentralen Motoneurons. Insofern bliebe 
nur diese (spastische) Untergruppe der zentral- 
motorischen Symptome zu besprechen. 

3 Ansätze der differenzialdiagnostischen Einord- 
nung sollen angesprochen werden: Der topische 
Aspekt, die Begleitsymptomatik und das Kriterium 
des Verlaufs. 


Topische Überlegungen 


Topische Überlegungen ergeben, dass es sich im 
Falle einer umschriebenen Läsion in den allermeis- 
ten Fällen um eine zerebrale handelt, selten um 
eine hoch spinale. Seitenbetonung, das stärkere 
Betroffensein der oberen oder unteren Extremität, 
die Kombination mit nukleär-peripheren Hirnner- 
ven- oder Kleinhirnausfällen präzisieren die topi- 
sche Verdachtsdiagnose. Daneben kommen auch 
Systemdegenerationen bzw. neurometabolische 
Erkrankungen als Ursache einer Tetraparese infra- 


ge, also Störungen, bei denen der topische Aspekt 
nur begrenzt weiterhilft. 


Begleitsymptomatik 


Eine isolierte spastische Tetraparese ist eine Rari- 
tät. Eine so ausgedehnte exogene Läsion, die weit- 
gehend das gesamte Pyramidenbahnsystem mit- 
einbezieht, aber auch eine Systemdegeneration 
oder neurometabolische Erkrankung mit Tetrapa- 
rese gehen im Allgemeinen mit kognitiven Ent- 
wicklungsstörungen und weiteren neurologischen 
Symptomen einher. Da die spastische Parese wenig 
spezifisch ist, sollte je nach konkreter Befundkon- 
stellation den differenzialdiagnostischen Überle- 
gungen der entsprechenden Kapitel (z.B. Kap. 
12.1, Kap. 11.2 oder Kap. 11.3) gefolgt werden. 


Verlauf 


Lassen die Symptome ein (sub-)Jakutes Auftreten, 
langsame Progredienz oder einen stationären Zu- 
stand erkennen? Das Spektrum der zugrunde lie- 
genden Ursachen ist breit. Akute Störungen wer- 
den zum einen bei exogenen Beeinträchtigungen 
beobachtet (z.B. vaskuläres Ereignis oder Trauma), 
zum anderen bei neurometabolischen Dispositio- 
nen, und schließlich sind akute Verschlimmerun- 
gen eines eigentlich langsam progredienten Ge- 
schehens nicht selten. 

Paradebeispiel der im Wesentlichen stationären 
tetraspastischen Symptomatik ist der entspre- 
chende Typ der sog. Zerebralparesen. 

Eine Progredienz wiederum lässt einerseits an 
eine Raumforderung und andererseits an eine 
neurometabolisch-degenerative Erkrankung den- 
ken (z.B. metachromatische Leukodystrophie, 
Adrenoleukodystrophie, Aicardi-Goutieres-Syn- 
drom, spastische Spinalparalysen, Mitochondrio- 
pathien u. v. m.). Letzthin münden viele metabo- 
lisch-degenerative Störungen in eine pyramidale 
Symptomatik einerseits und eine allgemein-kog- 
nitve Beeinträchtigung andererseits - sodass be- 
sonders in diesen beiden Kapiteln Strategien zur 
weiteren rationalen und rationellen diagnosti- 
schen Annäherung notwendig sind (zur Differen- 
zialdiagnose s.o. und auch Kap. 12.1). Auch sind 
spezifische Syndrome mit überwiegend auto- 
somal-rezessivem Erbgang beschrieben, bei denen 
- im Sinne einer erweiterten hereditären spasti- 
schen Parese - der motorischen Tetrasymptomatik 
kognitiv-psychoorganische Probleme, Dysarthrie 
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und distale Muskelschwäche assoziiert sind (z.B. 
Troyer-Syndrom). 


11.7.4 Zusammenfassung 


Zentrale Para- und Tetraparesen sind allein auf- 
grund der paretischen Symptomatik nicht immer 
als solche zu erkennen, da eine Spastik als eindeu- 
tig zentrales Zeichen (noch) nicht vorliegen muss. 
Insofern ist das gesamte Bild der Beschwerden und 
Befunde sowohl unter topischen als auch unter pa- 
thogenetischen Aspekten zu werten (z.B. Kopf- 
schmerzen, psychoorganische Veränderungen und 
Hirnnervenstörungen als Hinweis auf eine zereb- 
rale Ursache oder Rückenschmerzen, Miktionsstö- 
rungen und Sensibilitätsstörungen mit proximaler 
Begrenzung im Rumpfbereich bei einer spinalen 
Läsion). 

Bei der eindeutig nicht peripher-neurogen be- 
dingten Paraparese stehen die spinalen Läsionen 
bezüglich Häufigkeit und klinischer Relevanz im 
Vordergrund der diagnostischen Überlegungen. 
Bei akutem oder subakutem Auftreten stellt sich 
immer die Frage, ob es sich um eine Querschnitts- 
symptomatik handeln könnte. Diese wiederum ist 
häufig Ausdruck einer spinalen Kompression, die 
eine Notfallsituation darstellt. Die wichtigste Un- 
tersuchungsmethode bei Verdacht auf einen spina- 
len Prozess ist die Kernspintomografie, die - auch 
zu jeder Nachtzeit - anzufordern ist, um dann ent- 
scheiden zu können, ob eine rasche operative De- 
kompression notwendig ist. 

Danach ist ggf. an ein (immunologisch-)ent- 
zündliches Geschehen zu denken. 

Neben diesen i.e.S.symptomatischen Formen 
existieren neurodegenerative Erkrankungen, die 
durch eine meist langsam progrediente Spastik 
und Hyperreflexie der Beine gekennzeichnet sind. 
Unkomplizierte bzw. reine Formen einerseits und 
komplizierte Varianten mit zusätzlichen neurolo- 
gischen Symptomen wie Optikusatrophie, Taub- 
heit, mentale Retardierung andererseits werden 
unter dem Begriff hereditäre spastische Parapare- 
sen subsumiert. Unterschiedliche Genloci bzw. Ge- 
ne sind inzwischen bekannt (am häufigsten auto- 
somal-dominante Vererbung von SPG 4, 2p21-22). 

Da die tetraparetische Symptomatik allein we- 
nig spezifisch ist, sind weitere differenzialdiagnos- 
tische Überlegungen einzubeziehen. Kriterien des 
Verlaufs und der Manifestation ermöglichen oft 
eine Einengung des infrage kommenden Ursachen- 
spektrums. 


11.3 Literatur 


Therapeutische Optionen beziehen sich auf: 

e Behandlung der Ursache und der Folgeprobleme, 

° antispastische Medikation (z.B. Baclofen, u. U. 
auch intrathekal; Dantrolene; Tetrazepam; Tiza- 
nidine), 

° Injektion von Botulinum-Toxin (bei fokal-seg- 
mental akzentuierter Problematik), 

+ L-DOPA, falls eine entsprechende Störung (im 
Sinne des Segawa-Syndroms oder einer Variante) 
nicht ganz unwahrscheinlich erscheint, 

+ Physiotherapie, Hilfsmittel bzw. orthopädische 
Hilfen. 
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und distale Muskelschwäche assoziiert sind (z.B. 
Troyer-Syndrom). 


11.7.4 Zusammenfassung 


Zentrale Para- und Tetraparesen sind allein auf- 
grund der paretischen Symptomatik nicht immer 
als solche zu erkennen, da eine Spastik als eindeu- 
tig zentrales Zeichen (noch) nicht vorliegen muss. 
Insofern ist das gesamte Bild der Beschwerden und 
Befunde sowohl unter topischen als auch unter pa- 
thogenetischen Aspekten zu werten (z.B. Kopf- 
schmerzen, psychoorganische Veränderungen und 
Hirnnervenstörungen als Hinweis auf eine zereb- 
rale Ursache oder Rückenschmerzen, Miktionsstö- 
rungen und Sensibilitätsstörungen mit proximaler 
Begrenzung im Rumpfbereich bei einer spinalen 
Läsion). 

Bei der eindeutig nicht peripher-neurogen be- 
dingten Paraparese stehen die spinalen Läsionen 
bezüglich Häufigkeit und klinischer Relevanz im 
Vordergrund der diagnostischen Überlegungen. 
Bei akutem oder subakutem Auftreten stellt sich 
immer die Frage, ob es sich um eine Querschnitts- 
symptomatik handeln könnte. Diese wiederum ist 
häufig Ausdruck einer spinalen Kompression, die 
eine Notfallsituation darstellt. Die wichtigste Un- 
tersuchungsmethode bei Verdacht auf einen spina- 
len Prozess ist die Kernspintomografie, die - auch 
zu jeder Nachtzeit - anzufordern ist, um dann ent- 
scheiden zu können, ob eine rasche operative De- 
kompression notwendig ist. 

Danach ist ggf. an ein (immunologisch-)ent- 
zündliches Geschehen zu denken. 

Neben diesen i.e.S.symptomatischen Formen 
existieren neurodegenerative Erkrankungen, die 
durch eine meist langsam progrediente Spastik 
und Hyperreflexie der Beine gekennzeichnet sind. 
Unkomplizierte bzw. reine Formen einerseits und 
komplizierte Varianten mit zusätzlichen neurolo- 
gischen Symptomen wie Optikusatrophie, Taub- 
heit, mentale Retardierung andererseits werden 
unter dem Begriff hereditäre spastische Parapare- 
sen subsumiert. Unterschiedliche Genloci bzw. Ge- 
ne sind inzwischen bekannt (am häufigsten auto- 
somal-dominante Vererbung von SPG 4, 2p21-22). 

Da die tetraparetische Symptomatik allein we- 
nig spezifisch ist, sind weitere differenzialdiagnos- 
tische Überlegungen einzubeziehen. Kriterien des 
Verlaufs und der Manifestation ermöglichen oft 
eine Einengung des infrage kommenden Ursachen- 
spektrums. 


11.3 Literatur 


Therapeutische Optionen beziehen sich auf: 

e Behandlung der Ursache und der Folgeprobleme, 

° antispastische Medikation (z.B. Baclofen, u. U. 
auch intrathekal; Dantrolene; Tetrazepam; Tiza- 
nidine), 

° Injektion von Botulinum-Toxin (bei fokal-seg- 
mental akzentuierter Problematik), 

+ L-DOPA, falls eine entsprechende Störung (im 
Sinne des Segawa-Syndroms oder einer Variante) 
nicht ganz unwahrscheinlich erscheint, 

+ Physiotherapie, Hilfsmittel bzw. orthopädische 
Hilfen. 
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11.9 Internetadressen 


e Arbeitsgemeinschaft für Pädiatrische Stoffwech- 
selstörungen: http://[www.aps-med.de 

e Literatur zu den hereditären spastischen Parapa- 
resen http: //www.hsp-selbsthilfegruppe.de 

e GeneCards: https: /[www.genecards.org 


° GeneClinics (Medical Genetics Knowledge Base. 
University of Washington, Seattle): http://www. 
geneclinics.org 

° Gene Reviews: http:/|www.genereviews.org 

e Leukonet: http://www.leukonet.de/fileadmin/ 
pdf/New_Leukodystrophies_2.pdf (publiziert 
20.09.2006) 

° Zu den neuronalen Zeroidlipofuszinosen siehe 
NCLNetz: http: //|www.ncl-netz.de 
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Störungen der Kognition 


12 Störungen der Kognition 


und Interaktion 


12.1 Geistige Behinderung und 
Regression 


(Psychomotorische Retardierung, kognitive Ent- 
wicklungsstörung.) 


12.1.1 Worum es geht 


Das Symptom „geistige Behinderung“ bzw. Mental 
Retardation bzw. „psychomotorische Retardie- 
rung“ ist etwa so spezifisch wie „Unwohlsein“ auf 
der subjektiven Symptomebene oder „Mikroze- 
phalie“ auf der Befundebene. Wie kommt man nun 
rational und rationell zu einer Diagnose, welche 
Fragen müssen gestellt werden, um zumindest die 
primäre Zuordnung zu bestimmten Ätiopathoge- 
nese-Gruppen vornehmen zu können? Das folgen- 
de Kapitel soll diese Frage beantworten. 

Es können unmöglich alle Entitäten dargestellt 
werden, die mit einer kognitiven Entwicklungsstö- 
rung einhergehen. Dies unterstreicht die Bedeu- 
tung der Strategien, die eine Zuordnung zu be- 
stimmten Ursachen nahelegen. 

Das Kap. 12.1 hat eine große Nähe zu folgenden 
weiteren Kapiteln: 

e Entwicklung und Entwicklungsbeurteilung (Kap. 

5), 

+ Allgemeine Einordnungsstrategien (Kap. 7), 
e Dysmorphien (Kap. 8.1), 

e Sprachentwicklungsstörung (Kap. 12.2), 

e Autistische Symptome (Kap. 12.3). 


12.1.2 Definitionen und Ursachen- 
spektrum 


Die geistige Behinderung als deutliche, nicht nur 
vorübergehende intellektuelle Entwicklungsstö- 
rung ist durch einen IQ<70 (2 Standardabwei- 
chungen unter dem Mittelwert) definiert bzw. 
operationalisiert. Hierunter fallen entsprechend 
etwa 2-3% der Bevölkerung. Neben diesem, eine 
Normalverteilung unterstellenden Aspekt, gibt es 
natürlich auch qualitative Veränderungen in gene- 
tischer oder läsioneller Hinsicht. 


O 


Die mentale Retardierung wird in Anlehnung an 

die WHO-Kriterien folgendermaßen eingeteilt: 

e leicht: IQ 69-50 > Lesen und Schreiben einge- 
schränkt erlernbar, auch einfache Mengenope- 
rationen, 

e mäßig: IQ 49-35 > einfache verbale Kommuni- 
kation; ausreichende lebenspraktische Fähigkei- 
ten, 

e schwer: IQ 34-20, 

e schwerst: IQ<20. 


Entwicklungstherapeutische 
Relevanz 


Der häufig benutzte Begriff „psychomotorische 

Retardierung“ verdeutlicht die speziell in den ers- 

ten Lebensjahren große Nähe von kognitiven und 

motorisch-koordinativen Entwicklungsstörungen 

(s.a. Kap. 12.1.3). Problematisch ist, dass er nahe- 

legt, ein Aufholen sei möglich oder sogar wahr- 

scheinlich. Sobald eine klare Einschätzung des in- 
tellektuellen Entwicklungsstandes möglich ist, er- 
scheint der Begriff „kognitive Entwicklungsstö- 
rung“ oder „geistige Behinderung“ angemessener. 

Sowohl die milderen als auch die schwereren 

Grade der geistigen Behinderung sind beim männ- 
lichen Geschlecht häufiger. In etwa 40-80 % lässt 
sich mit dem derzeit zur Verfügung stehenden dia- 
gnostischen Rüstzeug eine Ursache finden. Die 
häufigsten Ätiopathogenesen der schwereren Aus- 
prägungsgrade lauten wie folgt: 

e Chromosomenstörungen (z.B. Down-Syndrom) 
und molekulargenetisch identifizierbare Ursa- 
chen (z.B. Angelman-Syndrom): ca. 30%, 

e ZNS-Fehlbildungen i. e.S, einschließlich Dys- 
raphien und spezielle kongenitale Hydrozepha- 
lus-Formen: ca. 10%, 

+ weitere identifizierbare Fehlbildungssyndrome: 
ca.5%, 

+ neurometabolisch-degenerative und endokrine 
Störungen: ca.5%, 

° exogene pränatale sowie peri- und postnatale 
Läsionen (u.a. sog. Zerebralparesen, embryofeta- 
les Alkoholsyndrom): ca. 15%. 


Bei den milderen Formen dürften genetisch-fami- 
liäre Faktoren ohne weiter fassbare Basis und psy- 
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Abb. 12.1 Eingebundensein. 


chosoziale Rahmenbedingungen eine größere Rol- 
le spielen. 

Es ist heute nicht mehr zu rechtfertigen, die im 
Titel dieses Kapitels angegebenen Symptome zur 
Diagnose zu machen, ohne dass gründliche Refle- 
xionen über die mögliche Ätiopathogenese ange- 
stellt wurden. Dafür sind die Kenntnisse heute zu 
umfassend, z.B. auf molekulargenetischem Gebiet. 
Dies kann auch für die weitere Familienplanung 
Bedeutung haben. Die Bestimmungen des neuen 
Gen-Diagnostik-Gesetzes (GenDG) sind zu beach- 
ten (genaue Aufklärung, keine Diagnostik „nur“ 
wegen der Zukunftsperspektive, explizite Zustim- 
mung). 


12.1.3 Klinisches Bild, 
Frühsymptome 


Motorik 


Eine muskuläre Hypotonie, manchmal auch eine 
auffällige Spontanmotorik sind nicht selten in den 
ersten Lebensmonaten oder -jahren Ausdruck 
einer Entwicklungsstörung, die sich später als ein 
reines Problem der Kognition manifestiert. Eine 
motorische Retardierung, anfangs in den meisten 
Fällen kombiniert mit einer muskulären Hypoto- 
nie, kann aber auch auf eine persistierende globale 
Entwicklungsstörung hinweisen, z.B. im Rahmen 
einer stationären Enzephalopathie. Schließlich 
können Störungen der komplexen Motorik (die 
Kinder wirken plump), der koordinativen Fähigkei- 
ten und auch des Körperschemas oft Hand in Hand 
mit dem kognitiven Entwicklungsstand gehen. 

Die Beziehungen zwischen motorischer und 
kognitiver Entwicklung sind sicher komplex. Das 


12.1 Geistige Behinderung 


In-die-Hand-Nehmen und Untersuchen ist ein Be- 
Greifen im doppelten Sinn. Von entsprechenden 
Abhängigkeiten wird ja auch in den verschiedenen 
Therapie- und Förderungsansätzen ausgegangen. 
Andererseits überrascht den Kliniker gelegentlich 
das gute intellektuelle Profil eines schon früh 
durch eine schwere extrapyramidalmotorische Be- 
wegungsstörung beeinträchtigten Kindes. Das 
kernikterische Bild ist ein derartiges Beispiel. 


Sprache 


(S.Kap. 12.3.) 

Die sprachliche Kompetenz hat eine enge Bezie- 
hung zum kognitiven Entwicklungsstand. Dies gilt 
in besonderem Maße für die ersten Lebensjahre, 
für die die einzelnen Schritte der sprachlichen Ent- 
wicklung gut festgelegt sind. Allgemein gilt, dass 
nach Ausschluss einer Hörminderung eine Sprach- 
entwicklungsstörung immer den Verdacht auf eine 
kognitive Entwicklungsbeeinträchtigung lenkt. 
Dennoch gibt es natürlich auch sprachungebunde- 
ne geistige Leistungen, beispielsweise das räumli- 
che Zuordnen verschiedener geometrischer Figu- 
ren. 


Spiel 


So wie primäres Interesse an den Anderen und an 
der Welt (Kommunikations- und Explorationslust) 
und zunehmende Abstraktion bzw. Operationali- 
sierungskompetenz die Basisprozesse benennen, 
in denen sich mentale Entwicklung ausdrückt, so 
sind es auf der Ebene der konkreten Manifestatio- 
nen die Sprache und das Spiel, in denen sich men- 
tale Entwicklung äußert. In Anlehnung an Largo 

[12] und Oerter [16] soll aufs Spiel etwas näher 

eingegangen werden. 

Das Kinderspiel ist ganz unmittelbarer Ausdruck 
der Welt des Kindes, entspricht dem aktuellen, 
nicht nur kognitiven Entwicklungsstand. Es hat 
auch folgende Bedeutungen: 

° Imitation, Einüben von Fähigkeiten und Fertig- 
keiten, die später benötigt werden, 

+ emotionale Bewältigung von Negativerfahrun- 
gen (z.B. erlebte Trennung, Enttäuschung) und 
damit Abbau entsprechender Spannungen (auch 
von positiven Irritationen). 


Für die Entwicklungsbeurteilung ist die Beobach- 
tung bzw. Beurteilung des kindlichen Spielverhal- 
tens eine wesentliche Quelle (Art des Spiels, Kom- 
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plexität und Kreativität, sozialer Bezug). Die Ent- 
wicklung des Spielverhaltens ist einerseits variabel 
was das konkrete zeitliche Eintreten in eine be- 
stimmte Spielphase und die Intensität des Aus- 
lebens angeht, zeigt andererseits doch auch einen 
regelhaften Ablauf: 

° Die Spiele mit der Objektpermanenz (Verstecken 
und Suchen von Personen bzw. Dingen, die aus 
dem Blickfeld geraten sind) machen gegen Ende 
des 1. Lebensjahres Freude. 

e Der Turm wird in die Höhe gebaut bevor die 
Klötze als Eisenbahn geschoben werden (erste 
und zweite Hälfte des 2. Lebensjahres). 

e Die Mittel-zum-Zweck-Exploration, eben das Er- 
kunden einfacher kausaler Zusammenhänge 
(z.B. Wasserhahn auf- und zumachen, Licht an- 
und ausmachen) zeigt sich etwa zwischen dem 
15. und 24. Monat. 

e Das Als-ob-Spiel (bzw. Symbolspiel und später 
Rollenspiel) wird in den ganz einfachen Formen 
schon im 2. Lebensjahr ausgeübt und ist dann in 
den folgenden 3 Jahren eine zentrale Manifesta- 
tion (zuerst z.B. das geräuschvolle Schieben 
eines Gegenstandes als Auto; dann kann später 
eine Kollision oder eine Parkplatzsituation ent- 
stehen; mit der Puppe können Konstellationen 
des sozialen Umfeldes nachgestellt, autonom ge- 
staltet werden). Die dieser Spielform immanente 
Abstraktionsleistung bezieht sich sowohl auf den 
Akteur, der ja eine Rolle annimmt, als auch auf 
die Spielgegenstände, die keine reale Ähnlichkeit 
aufweisen müssen und auch auf die Handlungen, 
die mit mannigfaltigen Umdeutungen zuneh- 
mend komplexere Bezugnahmen auf Dinge, Kon- 
stellationen und Verläufe ermöglichen. Die sozia- 
le Komponente kann sich primär in kurzen visu- 
ellen Rückversicherungen andeuten und später 
im Rollenspiel inhaltlich tragend werden. 


Wenn ein Kind nicht adäquat spielt, ist dies ein 

Warnsymptom: 

° Das Kind ist allgemein krank, bzw. fühlt sich 
nicht wohl, nicht aufgehoben (andererseits kann 
sich im Spiel im Einzelfall auch einmal ein „Abar- 
beiten“ der Sorgen manifestieren - was dann für 
den emotionalen Zustand auch adäquat wäre). 

e Es liegt eine kognitive Entwicklungsstörung vor 
(die die beträchtliche imaginative Leistung des 
Symbol- und Rollenspiels verhindert). 

Es bahnt sich eine tiefgreifende bzw. sozio-emo- 
tionale Störung an, wie ein Autismus - bzw. eine 
schwere Interaktionsproblematik. 


Verhalten 


Folgende weitere Auffälligkeiten können auf eine 
kognitive Entwicklungsstörung hindeuten: 
eingeschränkte Reaktion auf optische oder akus- 
tische Reize, 

nonverbale Kommunikations-Interaktionsstö- 
rung u.a. bezogen auf die Reaktionen auf Gestik 
und Mimik, 

Beeinträchtigung der Aufmerksamkeit, der Kon- 
zentrationsspanne, 

fehlendes bzw. eingeengtes Interesse für Um- 
welt, Spielsachen und Personen (die Fixierung 
auf bestimmte Teile kann zum autistischen 
Symptomenkomplex gehören, den etwa 5% der 
geistig behinderten Kinder zeigen); Verände- 
rungsangst; Stereotypien, 

+ Distanzminderung. 


Kopfumfang 


Die Mikrozephalie ist meist ein Zeichen für ein 
nicht normales Hirnwachstum, das häufig mit 
einer mehr oder weniger deutlichen kognitiven 
Beeinträchtigung einhergeht (s. Kap. 8.2). 


12.1.4 Differenzialdiagnostischer 
Zugang 


Im Wesentlichen sind es 3 Aspekte die primär wei- 
terführen: 

e die Art, 

eo die Zeit, 

+ und das Drumherum, 


also die Qualität der geistigen Behinderung, die 
zeitlichen Aspekte des Verlaufs und des Manifesta- 
tionsalters und die Begleitsymptomatik. 


Qualität der geistigen Behinderung 


Obwohl anfangs gesagt wurde, dass das Symptom 

„geistige Behinderung“ unspezifisch ist, gibt es 

doch Syndrome und Schädigungsmuster mit spe- 

ziellen Färbungen, u.a.: 

+ Angelman-Syndrom: autistische Züge in der 
Kombination mit oft fröhlich erscheinender 
Stimmung und Lachausbrüchen, 

+ Fragiles-X-Syndrom: Probleme der Aufmerk- 
samkeitsspanne und Impulsivität; oft polternde 
Sprechstörung und semantisch-pragmatische 
Sprachproblematik, 
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+ Williams-Beuren-Syndrom: freundlich, zuge- 
wandt, gesprächig, musikalisch. 


Die Zeit, der Verlauf 


Progrediente versus stationäre Enzephalopathie: 

Diese Alternative ist ein zentraler Ausgangs- 
punkt der differenzialdiagnostischen Überlegun- 
gen (» Abb. 12.2). Kriterien für eine Progredienz 
sind Entwicklungsknick, Rückschritte und (neue) 
neurologische Symptome. Dass nicht jeder dieser 
Parameter obligat auf eine progrediente Erkran- 
kung hinweist, wurde bereits in Kap. 7 erläutert 
und hängt z.B. mit epileptogenen Verschlechte- 
rungen zusammen oder auch mit der Möglichkeit, 
dass sich das klinische Bild einer abgeschlossenen 
zerebralen Läsion ändern kann (z.B. bei den sog. 
Zerebralparesen). Andererseits kann die Progre- 
dienz einer Erkrankung durch die dennoch wirk- 
same Weiterentwicklung lange Zeit kaschiert wer- 
den. Insofern wird man manchmal selbst diese so 
allgemeine und grundlegende Frage unbeantwor- 
tet lassen und den Verlauf beobachten müssen. 


Manifestationsalter 


Daneben lohnt es immer, innerhalb der Gruppe 
der neurometabolisch-degenerativen Krankheiten 


12.1 Geistige Behinderung 


das Manifestationsalter (z.T. auch die Geschwin- 
digkeit der Progredienz) diagnostisch in Rechnung 
zu ziehen, da diese Parameter ebenfalls genetisch 
determiniert sind. Andererseits wird dieses Krite- 
rium wieder verwässert, da das Spektrum des 
möglichen Manifestationsalterss bei etlichen 
Krankheiten weit ist, bzw. da für einige metabo- 
lische Leiden eine früh- und eine spätinfantile so- 
wie eine juvenile Form bekannt sind. Wenn dann 
noch eine neonatale und eine adulte Variante exis- 
tieren, bleiben nicht mehr viele Lebensjahre, die 
ausgeschlossen werden können. Die Variabilität ist 
durch allelische Mutationen desselben Gens be- 
dingt. 

Als Anhaltspunkt sind untenstehend die (meist) 
progredienten Enzephalopathien mit kognitiver 
Entwicklungsstörung nach Manifestationsalter zu- 
sammengestellt. 

Daneben sind in allen Altersklassen eine zereb- 
rale Raumforderung, eine chronische Entzündung 
und ein sich entwickelnder Hydrozephalus aus- 
zuschließen. Außerdem muss die mögliche patho- 
genetische Rolle des psychosozialen Umfeldes ge- 
prüft werden. 


Progrediente Enzephalopathien 


Zuordnung zum typischen Manifestationsalter. 


| Verlauf 


stationär 


Dysmorphien 


ja nein 


« Läsion eher nach 
Abschluss der Organo- 
genese (u.a. Zerebral- 
paresen) 

« andere Syndrome, 


« Chromosomenanomalien; 
ggf. molekular-genetische 
Analyse 

» weitere Syndrome 

« exogene Läsionen 
in den ersten SSM; u.a. 
pränatale Infektionen ohne Fehlbildungs- 


hinweise 


angeborene Störungen 


progredient 


Manifestationsalter 
Begleitsymptome 


Kernspintomografie 


« Infektionen, 
Raumforderungen 
(seltener) 

« Hydrozephalus 


« neurometabolisch- 
degenerative 
Krankheit 


Abb. 12.2 Ätiopathogenetisch nicht primär zuzuordnende kognitive Entwicklungsstörung. 
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Manifestation in der ersten 2-3 Lebensjahren: 

+ Störungen im Stoffwechsel der Aminosäuren 

und organischen Säuren, 

Harnstoffzyklusdefekte, 

Hypothyreose, 

lysosomale Störungen: unter den Sphingolipido- 

sen die GM1- und GM2-Gangliosidosen, frühe 

Formen des Morbus Gaucher und Morbus Krab- 

be und der metachromatischen Leukodystro- 

phie, Niemann-Pick Typ A; außerdem Mukolipi- 

dosen (Typ II und IV), Mukopolysaccharidosen 

(Typ I) und Glykoprotein-Abbaustörungen (Man- 

nosidose Typ I, Fucosidose Typ I und II und Siali- 

dose Typ II) und das CDG-Syndrom, 

ponto-zerebelläre Hypoplasie, 

mitochondriale Störungen (u.a. Morbus Leigh, 

Laktatazidosen, progressive infantile Poliodys- 

trophie, Menkes-Syndrom), 

e Aicardi-Gouti&res-Syndrom = Leukoenzephalo- 

pathie mit zerebralen Verkalkungen und Liquor- 

pleozytose, 

neurokutane Syndrome (tuberöse Sklerose, Ch&- 

diak-Higashi-Syndrom), 

e Morbus Canavan, Morbus Alexander; Pelizaeus- 

Merzbacher-Krankheit, 

peroxisomale Erkrankungen (Zellweger-Syn- 

drom, neonatale Adrenoleukodystrophie, 

e Galaktosämie, 

e infantile neuronale Zeroidlipofuszinose; infantile 

neuroaxonale Dystrophie, 

Lesch-Nyhan-Syndrom, 

(kongenitale myotone Dystrophie), 

kongenitale Muskeldystrophien mit zerebraler 

Beteiligung im Sinne einer Migrations- oder Gy- 

rierungsstörung bzw. einer im Vordergrund ste- 

henden Myelinstörung, manchmal klinisch mit 

Makrozephalie oder Ataxie (z.T. ähnlich dem Fu- 

kuyama-Santavuori-, Walker-Warburg-Typ), 

e Rett-Syndrom (Ss. u.), 

e Vitamin-B12-Mangel, 

e nicht primär neurologische Störungen (z.B. 
Zöliakie). 


Manifestation nach dem 2. bis Ende des 6. Le- 

bensjahres: 

e |ysosomale Störungen (juvenile GM2-Gangliosi- 
dose, Niemann-Pick Typ C, späte Form des Mor- 
bus Krabbe; unter den Glykoprotein-Abbaustö- 
rungen die Aspartylglykosaminurie und die 
Mannosidose Typ Il; von den Mukopolysacchari- 
dosen die Typen II, III und VII), 


e mitochondriale Störungen, z.B. späte Form der 
Poliodystrophie, 

+ spätinfantile neuronale Zeroidlipofuszinose, 

° Ataxia teleangiectatica, 

+ Xeroderma pigmentosum, 

+ Marinesco-Sjögren-Syndrom. 


Manifestation nach dem 5. Lebensjahr: 

+ |ysosomale Störungen (Morbus Gaucher Typ 3, 
späte Form der metachromatischen Leukodys- 
trophie), 

+ Mitochondriopathien wie die Myoklonus-Epilep- 
sie mit Ragged red Fibers (MERRF), seltene Vari- 
anten des Morbus Leigh, 

+ Adrenoleukodystrophie, 

° progressive Myoklonusepilepsie, 

+ juvenile neuronale Zeroidlipofuszinose, 

° (myotone Dystrophie), 

e Chorea Huntington, 

e NBIA = Neurodegeneration mit Brain Iron Accu- 
mulation (dazu gehörig: die früher sog. Haller- 
vorden-Spatz-Krankheit). 


Begleitsymptomatik 


Dysmorphien und weitere wegweisende Befunde: 
Die Unterteilung nach dem Vorhandensein oder 

Fehlen von Dysmorphien oder kleinen Anomalien 

überschneidet sich z.T. mit dem schon genannten 

differenzialdiagnostischen Zugang, da Dysmor- 
phien und Dysraphien ganz überwiegend bei sta- 
tionären Störungen vorkommen (s. Kap. 8.1). Das 

Vorhandensein von Dysmorphien definiert sozusa- 

gen eine Untergruppe in der großen Klasse der 

stationären Enzephalopathien, nämlich die mit 
einer schon in den ersten Schwangerschaftsmona- 
ten wirksam werdenden Störung (z.B. Chromoso- 
menaberrationen oder einige pränatale Infektio- 
nen) und grenzt diese Gruppe von den erst später 
erlittenen zerebralen Läsionen (wie den Zerebral- 
paresen i. e.S.) ab. 

Dysmorphien legen folgende Diagnostik nahe: 

° Chromosomenanalyse; humangenetische Bera- 
tung, molekulargenetische Untersuchung, 

+ zerebrale Bildgebung, Kernspintomografie, 

e Suche nach weiteren Fehlbildungen (abdomen- 
sonografisch und kardiologisch, ggf. röntgenolo- 
gisch), 

+ pränatale Infektionsparameter; Fragen nach an- 
deren exotoxischen Belastungen, 

+ bei bestimmten Konstellationen Bestimmung ei- 
niger metabolischer Parameter (s. Kap. 8.1, Dys- 
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morphien; u.a. Cholesterinbiosynthesestörun- 
gen). 


Innerhalb der Gruppe der progredienten Enze- 
phalopathien führen dagegen meist neurologische 
Symptome und/oder bestimmte somatische Be- 
sonderheiten diagnostisch weiter. Unter den neu- 
rologischen Befundabweichungen sind die raren 
(z.B. visuell-okuläre Symptome; extrapyramidal- 
motorische oder zerebelläre Bewegungsstörungen) 
aussagekräftiger als die häufigen (z.B. Spastik). Bei 
der allgemein-körperlichen Untersuchung ist be- 
sonders auf eine Hepato(spleno)megalie, eine (Mi- 
kro-)Makrozephalie und auf ektodermale Auffäl- 
ligkeiten (Haut- und Haare) zu achten. 


Hepato(spleno)megalie 


e Mukopolysaccharidosen, 

+ Glykoproteinstörungen (= Mukolipidosen, z.B. 
Mannosidose, Fucosidose, CDG-Syndrom), 

+ Sphingolipidosen (GM1/2-Gangliosidose, Mor- 
bus Gaucher, Morbus Niemann-Pick A und C), 

+ peroxisomale Erkrankung (Zellweger-Syndrom, 
Adrenoleukodystrophie), 

e Galaktosämie. 


Haut und Haare 


e Hyperpigmentationen: Adrenoleukodystrophie, 
Morbus Niemann-Pick, Neurofibromatose, 

e Hypopigmentationen: tuberöse Sklerose, Ch&- 
diak-Higashi-Syndrom (bei Hypopigmentierun- 
gen Chromosomenanalyse aus der Hautbiopsie 
sinnvoll, auch bei unauffälligem Befund aus einer 
Blutprobe), 

* dünne und atrophische Haut: Cockayne-Syn- 
drom, 

e Ichthyosis: Sjögren-Larsson-Syndrom, 

+ Haarauffälligkeiten: Menkes-Syndrom, 

« subkutane Knötchen: Morbus Farber, zerebro- 
tendinöse Xanthomatose, Neurofibromatose. 


Makrozephalie 


(S. Kap. 8.2) 

* Hydrozephalus unterschiedlicher Genese, 

e Mukopolysaccharidosen, 

e Morbus Tay-Sachs, Morbus Canavan, Morbus 
Alexander, 

e Glutarazidurie Typ |, 

« Phakomatosen. 


12.2 Ursachen 


Okulär-visuelle Symptome und 
Hörminderung 


(S. Kap. 10.1 und Kap. 10.2.) 


12.2 Ursachen 


In den letzten 15 Jahren haben sich die diagnosti- 
schen Optionen wesentlich verändert. Dies hängt 
mit den genetischen Untersuchungsmethoden zu- 
sammen. Jeder entwicklungsneurologisch-sozial- 
pädiatrisch Tätige sollte eine gewisse Affinität zu 
diesem Fachbereich behalten bzw. erwerben und 
außerdem eine enge Kooperation mit einer diesbe- 
züglich spezialisierten humangenetischen Sprech- 
stunde anstreben. 

Es können hier unmöglich alle Krankheiten, die 
mit einer kognitiven Entwicklungsstörung einher- 
gehen, dargestellt werden. Ursache sind in einem 
hohen Prozentsatz chromosomale Aberrationen 
(z.B. das Down-Syndrom). Daneben werden in den 
letzten Jahren zunehmend Differenzierungsstö- 
rungen des Gehirns (z.B. Migrationsanomalien) 
magnetresonanztomografisch beschrieben und pa- 
thogenetisch sonst nicht weiter klärbaren geisti- 
gen Behinderungen zugeordnet. 

Wegen ihrer besonderen Häufigkeit oder thera- 
peutischen Relevanz werden einige Syndrome und 
Erkrankungen genauer beschrieben. Außerdem 
sollen charakteristische Symptome der pränatalen 
Infektionen, der Sphingolipidosen und der Muko- 
polysaccharidosen zusammengefasst werden, um 
eine rasche Orientierung zu ermöglichen und da- 
mit entscheiden zu können, ob eine diesbezügliche 
gezielte Diagnostik vordringlich ist. Ansonsten sei 
auf die in den vorigen Abschnitten erläuterte Diffe- 
renzialdiagnose bzw. auf Syndrombücher und Da- 
tenbanken verwiesen (s.a. Kap. 8). 

Nicht im engeren Sinne neurologische Störun- 
gen, wie z.B. die Zöliakie, sind in die differenzial- 
diagnostischen Überlegungen mit einzubeziehen, 
da sie ja durchaus auch mit muskulärer Hypotonie, 
Verhaltensstörung, eingeschränktem Interesse und 
Entwicklungsproblemen einhergehen können. 


12.2.1 Fragiles-X-Syndrom 


 Klinisches Bild: 
o autistische Verhaltensweisen, Hyperaktivität, 
o kognitive Entwicklungsstörung, 
o somatisch: 
- langes, schmales Gesicht, große Ohren, 
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morphien; u.a. Cholesterinbiosynthesestörun- 
gen). 
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Symptome und/oder bestimmte somatische Be- 
sonderheiten diagnostisch weiter. Unter den neu- 
rologischen Befundabweichungen sind die raren 
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motorische oder zerebelläre Bewegungsstörungen) 
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der allgemein-körperlichen Untersuchung ist be- 
sonders auf eine Hepato(spleno)megalie, eine (Mi- 
kro-)Makrozephalie und auf ektodermale Auffäl- 
ligkeiten (Haut- und Haare) zu achten. 


Hepato(spleno)megalie 


e Mukopolysaccharidosen, 

+ Glykoproteinstörungen (= Mukolipidosen, z.B. 
Mannosidose, Fucosidose, CDG-Syndrom), 

+ Sphingolipidosen (GM1/2-Gangliosidose, Mor- 
bus Gaucher, Morbus Niemann-Pick A und C), 

+ peroxisomale Erkrankung (Zellweger-Syndrom, 
Adrenoleukodystrophie), 

e Galaktosämie. 


Haut und Haare 


e Hyperpigmentationen: Adrenoleukodystrophie, 
Morbus Niemann-Pick, Neurofibromatose, 

e Hypopigmentationen: tuberöse Sklerose, Ch&- 
diak-Higashi-Syndrom (bei Hypopigmentierun- 
gen Chromosomenanalyse aus der Hautbiopsie 
sinnvoll, auch bei unauffälligem Befund aus einer 
Blutprobe), 

* dünne und atrophische Haut: Cockayne-Syn- 
drom, 

e Ichthyosis: Sjögren-Larsson-Syndrom, 

+ Haarauffälligkeiten: Menkes-Syndrom, 

« subkutane Knötchen: Morbus Farber, zerebro- 
tendinöse Xanthomatose, Neurofibromatose. 


Makrozephalie 


(S. Kap. 8.2) 

* Hydrozephalus unterschiedlicher Genese, 

e Mukopolysaccharidosen, 

e Morbus Tay-Sachs, Morbus Canavan, Morbus 
Alexander, 

e Glutarazidurie Typ |, 

« Phakomatosen. 


12.2 Ursachen 


Okulär-visuelle Symptome und 
Hörminderung 


(S. Kap. 10.1 und Kap. 10.2.) 


12.2 Ursachen 


In den letzten 15 Jahren haben sich die diagnosti- 
schen Optionen wesentlich verändert. Dies hängt 
mit den genetischen Untersuchungsmethoden zu- 
sammen. Jeder entwicklungsneurologisch-sozial- 
pädiatrisch Tätige sollte eine gewisse Affinität zu 
diesem Fachbereich behalten bzw. erwerben und 
außerdem eine enge Kooperation mit einer diesbe- 
züglich spezialisierten humangenetischen Sprech- 
stunde anstreben. 

Es können hier unmöglich alle Krankheiten, die 
mit einer kognitiven Entwicklungsstörung einher- 
gehen, dargestellt werden. Ursache sind in einem 
hohen Prozentsatz chromosomale Aberrationen 
(z.B. das Down-Syndrom). Daneben werden in den 
letzten Jahren zunehmend Differenzierungsstö- 
rungen des Gehirns (z.B. Migrationsanomalien) 
magnetresonanztomografisch beschrieben und pa- 
thogenetisch sonst nicht weiter klärbaren geisti- 
gen Behinderungen zugeordnet. 

Wegen ihrer besonderen Häufigkeit oder thera- 
peutischen Relevanz werden einige Syndrome und 
Erkrankungen genauer beschrieben. Außerdem 
sollen charakteristische Symptome der pränatalen 
Infektionen, der Sphingolipidosen und der Muko- 
polysaccharidosen zusammengefasst werden, um 
eine rasche Orientierung zu ermöglichen und da- 
mit entscheiden zu können, ob eine diesbezügliche 
gezielte Diagnostik vordringlich ist. Ansonsten sei 
auf die in den vorigen Abschnitten erläuterte Diffe- 
renzialdiagnose bzw. auf Syndrombücher und Da- 
tenbanken verwiesen (s.a. Kap. 8). 

Nicht im engeren Sinne neurologische Störun- 
gen, wie z.B. die Zöliakie, sind in die differenzial- 
diagnostischen Überlegungen mit einzubeziehen, 
da sie ja durchaus auch mit muskulärer Hypotonie, 
Verhaltensstörung, eingeschränktem Interesse und 
Entwicklungsproblemen einhergehen können. 


12.2.1 Fragiles-X-Syndrom 


 Klinisches Bild: 
o autistische Verhaltensweisen, Hyperaktivität, 
o kognitive Entwicklungsstörung, 
o somatisch: 
- langes, schmales Gesicht, große Ohren, 
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Störungen der Kognition 


- große Hoden (meist postpubertär), 
- überstreckbare Gelenke, 
- Kopfumfang im mittleren bis oberen Bereich. 

+ Anamnese/genetischer Aspekt/Diagnostik: 

o Vererbung im Allgemeinen über das X-Chro- 
mosom der Mutter; Söhne dann betroffen 
(50%); es gibt aber auch Mädchen mit schwä- 
cher ausgeprägter Symptomatik, 

° u.U. positive Familienanamnese bezüglich 
geistiger Behinderung (Brüder der Mutter) 

o meist männliche Individuen, 

o Expansion einer Trinukleotidsequenz (> 200 
Kopien) mit konsekutiver FMR1-Gen-Inakti- 
vierung, 

° Diagnostik molekulargenetisch (EDTA-Blut). 

+ Variante: bei 50-200 Kopien (Prämutation 
manchmal Fragiles-X-assoziiertes Tremor/Ata- 
xie-Syndrom (FXTAS) mit Manifestation im Er- 
wachsenenalter, u. U. speziell bei den Großvätern 
mütterlicherseits. 


X-gebundene weitere mentale 
Retardierungssyndrome 


Mehr als 15 Gene konnten in den letzten 10 Jah- 
ren identifiziert werden, die in einer Beziehung zu 
einer geistigen Entwicklungsstörung ohne beson- 
dere Dysmorphien oder weitere Organbeteiligun- 
gen stehen. Insofern erscheint es gerechtfertigt, 
das X-Chromosom genauer zu untersuchen (spe- 
ziell wenn es sich um einen Jungen handelt und 
subtile klinische und anamnestische Annäherun- 
gen keine Diagnose erbracht haben). Auch die 
nächsten 3 Entitäten „hängen am X“: 


X-linked Lissenzephalie mit intersexu- 
ellem (ambigous) 


Genitale (XLAG) Kernspintomografisch und dann 
eben genetisch (ARX-Gen auf Xp 22.11) kann diese 
Form der schweren Entwicklungsstörung und Epi- 
lepsie diagnostiziert werden. 


Rett-Syndrom und „Verwandte“ 


+ Symptome: 

o meist Mädchen betroffen: in den ersten 6-18 
Monaten im Wesentlichen unauffällige Ent- 
wicklung, 

o später Mikrozephalie, 


o allmählicher Verlust des intentional-operatio- 
nalen Handgebrauchs, typische manuelle Ste- 
reotypien, 

o autistische Symptome, globale erhebliche Ent- 
wicklungsstörung, keine weitere Sprachent- 
wicklung, 

o dann Anfälle, Ataxie, Skoliose und später meist 
kombinierte Läsionszeichen des 1. und 2. mo- 
torischen Neurons sowie trophische Störun- 
gen. 

 Ätiopathogenese: 70-90 % zeigen folgende Mu- 
tation: Methyl-CqG-binding-Protein2 (MeCP2- 
Gen) Xq28 (Diagnose über EDTA-Blut). 

° Geno-/Phänotyp: Die klinischen Bilder der Mu- 
tation erscheinen breiter als der bekannte typi- 
sche Rett-Phänotyp: 

o Rett-Varianten mit milderen Symptomen, 

o autistische Kinder, 

o bei männlichen Patienten: z.T. rettähnlich u.a. 
bei 47,XXY-Karyotyp, z. T. schwere epilepti- 
sche Enzephalopathie, z. T. nur mentale Ent- 
wicklungsstörung, 

o Rett-Phänomenbologie im Einzelfall auch ein- 
mal bei anderer Gen-Mutation auf dem X- 
Chromosom (CDKL5). 


Kreatinmangelsyndrome 


+ Symptome: 

o sprachliche und kognitive Entwicklungsstö- 
rung; auch autistische, autoaggressive Symp- 
tome, 

o 2. T. epileptische Anfälle, 

o auch extrapyramidale Bewegungsstörungen. 

+ Diagnostik: 

o Magnetresonanzspektroskopie mit Kreatin- 
mangelnachweis, 

o Kreatin/Kreatinin-Quotient und Guanidinoaze- 
tatbestimmung in Serum, Urin, Liquor. 

« Ätiopathogenese: unterschiedliche Defekte der 
Kreatinsynthese bzw. des Transports; zumindest 
z.T. bezüglich des zellulären Imports x-chromo- 
somal gebunden. 

+ Therapie: z.T. mit Kreatinsubstitution (400 mg/ 
kgKG/d in 3-6 ED) und Ornithinsupplementa- 
tion. 


Angelman-Syndrom 


+ Symptome: 
o primäre, globale Retardierung, besonders 
deutliche (expressive) Sprachentwicklungsstö- 
rung, auch im Verlauf nur Silben oder einzelne 
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12.2 Ursachen 


wenige Worte; meist autistoide Symptome; Williams-Beu ren-Syndrom 
Belutschen von Objekten und Händen, 


o in den meisten Fällen zerebrale Krampfanfälle 
(oft rhythmische Bursts bei 3 Hz, v.a. bei Au- 


+ Symptome: 
o Entwicklungsstörung, frühe Fütterungsproble- 
me (Elterninformation), 


genschluss), : . Pen 
° frühe ataktisch-dyskinetische Bewegungsstö- . nn B a HEIER-EESIcht „eher 
rung, Mikrozephalie, Mikrodontie, 


o supravalvuläre Aortenstenose (periphere Pul- 
monalstenose, Atriumseptumdefekt [ASD], 
Ventrikelseptumdefekt [VSD]), 

o Schlaganfallrisiko bei intrakranieller Arterio- 
pathie, 

o Z.T. Hyperkalzämie, Nephrokalzinose. 

+ Genetik/Diagnostik: Mikrodeletion 7911.23 

(FISH, also Heparinblut). 


o auffallend fröhliches Wesen, unmotiviert er- 
scheinende Lachausbrüche, 

o kraniofaziale Besonderheiten (meist Brachyze- 
phalie, Progenie, weiter Abstand zwischen den 
Zähnen; großer oft offen stehender Mund; 
Hypopigmentierung bei Mikrodeletion). 

Genetik/Diagnostik: etwa 70% zeigen die Deleti- 

on im Chromosom 15 (15q11.2-12); im Gegen- 

satz zum Prader-Willi-Syndrom mütterlicher 

Herkunft, primär FISH-Diagnostik (Fluoreszen- Deletion-1p36-Syndrom 

in-situ-Hybridisation); selten uniparentale Di- 

somie des Chromosoms 15 mit 2 paternalen 

Kopien. 


+ Symptome: 

o Entwicklungsstörung; frühe Ernährungsprob- 
leme, 
o Mikrozephalie, 

Prader-Willi-Syndrom o Brachyzephalie, prominente Stirn, später Fon- 
tanellenschluss, Hypertelorismus, Epikanthus, 
Mittelgesichtshypoplasie u. a., 

o Minderwuchs, 

o Epilepsie, 

o Herzfehler, 

o auch okuläre Anomalien, Schwerhörigkeit. 

+ Genetik/Diagnostik: s. Name. 


+ Symptome: 
o ausgeprägte neonatale muskuläre Hypotonie, 
dann Ernährungsproblem, 
o danach Stabilisierung und starke Gewichts- 
zunahme zwischen dem 1. und 6. Jahr, 
o dann im Vordergrund: Entwicklungsstörung, 
Hyperphagie, 
o Gesichtsbesonderheiten, Hypogonadismus, oft 
Kleinwuchs, kleine Hände und Füße. Rubinstein-Taybi-Syndrom 
+ Genetik/Diagnostik: paternale Deletion im ° Symptome: 12 
Chromosom 15 (1 5ql 12-12); bzw. uniparentale o Hypotonie, Entwicklungsstörung (Mikrozepha- 
Disomie, d.h. beide Kopien stammen von der lie), 
Mutter (im Gegensatz zum Angelman-Syndrom). 


o breiter, abgewinkelter Daumen, 
o kraniofazial: breite Stirn, eher weiter Augen- 
Mikrodeletion-22q11.2-Spektrum abstand, buschige Augenbrauen und lange 
unter anderem DiGeorge-Syndrom Wimpern, z. T. Naevus flammeus, 
o auch Herzfehler, Urogenitalanomalien. 
+ Genetik/Diagnostik: kein typisches Mikrodeleti- 
onssyndrom; Haploinsuffizienz eines Gens 
(Punktmutation oder Deletion 16p13.3). 


+ Symptome: 
o Minderwuchs, 
o faziale Stigmata: rundes Gesicht, Hyperteloris- 
mus, 
o Herzfehler, 
o Thymushypo-/aplasie; Hypokalzämie. 
« Pathogenese/Ätiologie: 
o wahrscheinlich Störung der Migration der 
Neuralleistenzellen, 
o meist De-novo-Mikrodeletion 22q11.2; bei 
dieser Deletion auch Shprintzen-Syndrom 
(= velokardiofaziales Syndrom). 


Weitere genetische Störungen der frühen Hirnent- 
wicklung s. » Tab. 12.1, nur einige Beispiele kön- 
nen erwähnt werden. 
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Störungen der Kognition 


Tab. 12.1 Beispiele für weitere genetische Störungen der frühen Hirnentwicklung. 


Genetik 

9 verschiedene Genorte (HPE 1-9); familiär mit dominan- 
ter Vererbung; Mutation im SHH-Gen (Sonic-Hedgehog) in 
7q36, HPE 3 

verschiedene Gene 

u.a. Miller-Dieker-Syndrom bei Deletion 17p13.3 
Mutation im ARX-Gen in XP22.13 (s. 0.) 

Mutationen im DCX-Gen (Double Cortin Gene) mit 
entsprechend x-chromosomalem Erbgang 


Mutationen im FLNA-Gen (Filament A) auf X-Chromosom 


genetisch heterogen, rezessiv und x-chromosomal 


Subtelomer-Auffälligkeiten 


FISH und moderne Array-Diagnostik: 

Diese endnahen Chromosomenabschnitte sind 
genreich und können mittels Fluoreszenz-in-situ- 
Hybridisation (FISH) untersucht werden. In der 
letzten Dekade wurde deutlich, dass sich hier rele- 
vante Informationen für die zerebrale Entwicklung 
finden. Bei unterschiedlichen Deletionen, Duplika- 
tionen, Translokationen ergibt sich klinisch-phä- 
nomenologisch kein einheitliches Bild. Meist 
handelt es sich um mäßige bzw. schwere mentale 
Einschränkungen und häufig finden sich Dysmor- 
phien (manchmal als Fehlbildungs-Retardierungs- 
Syndrome bezeichnet). 

Wahrscheinlich wird nun die FISH bezüglich der 
Telomerbereiche von einer erweiterten Array- 
Diagnostik abgelöst (> hochauflösende Chromo- 
somenanalyse mittels chipbasierter genomischer 
Hybridisierung=Array-CGH). Damit werden so- 
wohl Deletionen als auch Duplikationen über das 
ganze Genom erkannt. Neben Normalbefunden 
und eindeutig pathologischen Ergebnissen ist mit 
Laborbefunden zu rechnen, die nicht klar zugeord- 
net werden können - deren pathogenetische Be- 
deutung also auch nach weiterer Familienanalyse 
offenbleibt. Dies sollte frühzeitig mit den Eltern 
besprochen werden. 


Embryofetales Alkoholsyndrom 


(Typische Befunde bei schwerer Ausprägung.) 

e Prä- und postnatal: Minderwuchs und Mikroze- 
phalie, 

e kognitive Entwicklungsstörung, 

° somatisch: 


Symptomatik 


Holoprosenzephalie 


Mikrozephalie bei Proliferations-/Neurogenesestörung 
Gyrierungsstörungen, bekannte Lissenzephalie Typ | 
Lissenzephalie oft mit (hypo-)thalamischen Fehlbildungen 
bei Jungen: Lissenzephalie 

bei Mädchen: subkortikale Bandheterotopie 
periventrikuläre Heterotopien (nur bei Mädchen, sonst 
wohl letal) 

Polymikrogyrie 


o kurze Lidspalten und kurzer Nasenrücken, ver- 
strichenes Philtrum, schmales Lippenrot, Mi- 
krognathie, 

0 z.T. Herzfehler. 

+ Differenzialdiagnose: u.a. Dubowitz-Syndrom 
mit ähnlicher Fazies, meist normaler Intelligenz, 
autosomalem Erbgang. Auch Chromosomenstö- 
rung ausschließen. 


Psychosozialer Minderwuchs 


+ Symptome: 

o Minderwuchs, Mikrozephalie, 

o psychomotorische, kognitive Entwicklungsstö- 
rung, 

o Verhaltensstörungen, (auto-Jaggressive Ten- 
denzen, Ess- und Trinkstörungen. 

e Labor: Wachstumshormonspiegel erniedrigt. 
+ Diagnose: 

°o Anamnese und Symptomkonstellation, 

o sehr deutliches Aufholwachstum der Körper- 
länge und des Kopfumfangs nach Änderung 
der psychosozialen Bedingungen; dann auch 
kognitive Weiterentwicklung und Erholung 
der hormonellen Parameter. 


Vitamin-B12-Mangel-Syndrom 


+ Symptome: Entwicklungsstörung, u. U. Rück- 
schritte in der zweiten Hälfte des 1. oder im 2. 
Lebensjahr, Hypotonie, Apathie, gestörte Kon- 
taktaufnahme, 2. T. Dyskinesien, Mikrozephalie. 

e EEG: Verlangsamung. 

° CT/MRT: globale supratentorielle A-/Hypotro- 
phiezeichen. 
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« Ätiopathogenese: B12-Mangel durch Ernährung 
der Mutter ausschließlich von Produkten pflanz- 
licher Herkunft (auch keine Milchderivate); die 
voll gestillten Kinder erhalten so schon intraute- 
rin und dann postnatal zu wenig Vitamin B12. 

« Diagnose: Anamnese; makrozytäre Anämie, Me- 
thylmalonazidurie; Vitamin-B12-Spiegel bei 
Mutter und Kind. 

+ Therapie: Vitamin-B12 anfangs hoch dosiert i.m. 
(z.B. 1 mg Hydroxycobalamin). 


Hinweise auf eine pränatale Infektion 


(STORCH = Syphilis, Toxoplasmose, Röteln, Cytome- 

galie, Herpes.) 

« Infektions-(Expositions-)Hinweise während der 
Schwangerschaft, 

e sonst nicht geklärte Dysmorphien/Disruptionen, 

+ verdächtige Zeichen in der Neonatal- bzw. frü- 
hen Säuglingszeit: Gelbsucht, Anämie, Thrombo- 
zytopenie, Exanthem, Hepatosplenomegalie, 

+ außerdem: Mikrozephalie, Chorioretinitis, Hör- 
störung, 

+ im Rahmen der weiteren Zusatzuntersuchun- 
gen: intrakranielle Verkalkungen. 


Für eine HIV-Infektion sprechen: 

+ Symptome meist in den ersten 2 Lebensjahren, 

+ Verlust erworbener Fähigkeiten, Mikrozephalie, 
Spastik, 

e Häufung opportunistischer Infekte (Pneumocys- 
tis carinii, disseminierte Candidiasis). 


Hinweise auf eine Sphingolipidose 


(Morbus Gaucher, GM1- und GM2-Gangliosidose, 
metachromatische Leukodystrophie, Morbus Krab- 
be, Niemann-Pick-Krankheit; für Einzelne existie- 
ren Optionen der Enzymersatztherapie bzw. der 
Knochenmarktransplantation.) 

+ Symptome: 

o Manifestation oft in/nach den ersten Lebens- 
monaten, 

o frühe Reagibilitäts- und Kontaktaufnahmestö- 
rung, Apathie, aber auch besondere Irritabili- 
tät, Opisthotonushaltung, 

o Hypotonie, Spastik, Ataxie, 

o kirschroter Makulafleck, Visus- und Okulo- 
motorikstörung, 

o Schluckstörungen, Dysarthrie, 

o Hepato(spleno)megalie, 

o Makrozephalie, 

o kraniofaziale Dysmorphiezeichen. 


12.2 Ursachen 


+ Diagnose: meist Enzymnachweis in Leukozyten 
und Fibroblasten; auch molekulargenetische 
Diagnostik (EDTA-Blut); MRT, NLG und augen- 
ärztliche Untersuchung können wegweisende 
Befunde liefern; pränatale Diagnose möglich. 

+ Genetik: meist autosomal-rezessiver Erbgang 
(innerhalb dieser Gruppe zeigt nur der später 
u.a. mit Hautsymptomen und primär nicht mit 
einer kognitiven Entwicklungsstörung in Er- 
scheinung tretende Morbus Fabry einen x-chro- 
mosomalen Erbgang). 


Es gibt jeweils verschiedene, sich teilweise später 
manifestierende Varianten. 


Hinweise auf eine Mukopolysaccha- 
ridose bzw. Mukolipidose 


+ Symptome: 

o auffällige, grobe Fazies mit eingesunkener fla- 
cher Nasenwurzel, Hypertelorismus, wuls- 
tigem Mund, 

o großer Kopf, auch prämature Synostosen, 

o Skelettdeformitäten, Minderwuchs, Kyphosko- 
liose, eingeschränkte Gelenkbeweglichkeit, 
breite Hände, 

o struppige Haare, teigige Haut, 

o Viszeromegalie, 

o Hernien, 

o Hörminderung, 

o Korneatrübung, 

o kognitive und sprachliche Entwicklungsstö- 
rung, Abbau. 

+ Diagnose: Mukopolysaccharid- bzw. Oligo- 
saccharidnachweis im Urin; Enzymdefektnach- 
weis; pränatale Diagnose meist möglich. 

+ Genetik: meist autosomal-rezessiver Erbgang 
(Ausnahme: x-chromosomaler Erbgang des Typs 
II der Mukopolysaccharidosen). 


Das Manifestationsalter der verschiedenen Typen 
ist unterschiedlich (besonders häufig 2. bis 5. Le- 
bensjahr). 

Weitere Störungen mit Schwerpunkt graue 
Substanz einerseits und der weißen Substanz an- 
dererseits wurden überwiegend an anderen Stel- 
len erwähnt. Sie sollen hier aufgelistet werden: 


Störungen der grauen Substanz 


e Rett-Syndrom, 
+ neuronale Zeroidlipofuszinosen. 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Störungen der Kognition 


In gewisser Weise auch: 

e Menkes-Syndrom, 

e Morbus Wilson, 

° Alpers-Erkrankung (= progressive Poliodystro- 
phie = diffuse progressive Degeneration der 
grauen Substanz = progressive neuronale Dege- 
neration des Kindesalters mit Leberbeteiligung; 
also: frühe Entwicklungsstörung, Anfälle, Leber- 
beteiligung; wohl bei genetischer Heterogenität). 


Störungen der weißen Substanz 


(Leukenzephalopathien.) 

e MS und Varianten, 

e Adrenoleukodystrophien, 

o Pelizaeus-Merzbacher-Erkrankung, 

e Morbus Alexander, 

e Morbus Canavan, 

+ Leukenzephalopathie mit subkortikalen Zysten, 

+ Leukenzephalopathie mit kindlicher Ataxie im 
Sinne der vanishing white matter. 


In gewisser Weise auch: 

+ Sjögren-Larsson-Syndrom, 

+ zerebrotendinöse Xanthomatose (u.a. im Achil- 
lessehnenbereich gelegene Xanthome, juvenile 
Katarakt, zerebrale Symptome mit Verhaltens-, 
Kognitionsstörungen, ataktischen und pyrami- 
dalen Zeichen, epileptischen Anfällen, psycho- 
tischen Episoden; Cholestanol im Plasma erhöht 
bei normalem oder erniedrigtem Cholesterin; 
Enzym- und Gendefekt bekannt), 
mitochondriale Erkrankungen, 
Glykogen-Speicherkrankheit Typ IV, 

zerebrale autosomal-dominante Arteriopathie 
mit subkortikalen Infarkten und Leukenzepha- 
lopthie (CADASIL, u. a. TREX1-Mutation), 
Merosin-Defizienz (eine Form der kongenitalen 
Muskeldystrophien; die neuromuskuläre Proble- 
matik steht klinisch im Vordergrund, trotz oft er- 
heblicher leukenzephalopathischer Befunde in 
der MRT; Mutationen im Laminin-2-Gen auf 
6q2). 


Das Aicardi-Goutieres-Syndrom soll 
hier nachgetragen werden 


e Manifestationsalter und Symptome: im Säug- 
lings- bzw. Kleinkindesalter Entwicklungsstill- 
stand und Rückschritte, Spastik und dyskineti- 
sche Symptome, Augenrucker, progrediente Mi- 


krozephalie, Nekrosezeichen im Zehbereich; ra- 
pider Verlauf. 
° Liquor: Pleozytose; Interferon-a oft erhöht (auch 
im Serum). 
 Zerebrale Bildgebung (CT, MRT): Basalganglien- 
verkalkung; deutliche Atrophie; leukodystro- 
phieähnliches Bild oft mit periventrikulärer Be- 
tonung. 
« Ätiopathogenese: 
° Hochregulation von Typ1-Interferon, 
o autosomal-rezessiv; Genmutationen: TREX1, 
RNASEH2 A-C, SAMHDI, 
o danach auch: Pseudo-TORCH-Syndrom und 
Cree-Enzephalitis/Leukenzephalopathie in 
der Nähe des Aicardi-Goutieres-Syndroms. 


12.2.2 Anamnese 


Schwangerschafts- und 
Eigenanamnese 


e Schwangerschaftsverlauf (exogene Einflüsse wie 
Alkohol, Medikamente, Infektionen), 
+ synäkologische Besonderheiten während der 
Schwangerschaft, wie Poly-/Oligohydramnion 
(Störung mütterlicherseits u. a. mit embryofe- 
taler Deformationsgefahr oder fetale Ursache, 
z.B. Schluck- oder Miktionsstörung), Wachs- 
tumsstörungen (Länge, Kopfumfang, einzelne 
Gliedmaßen), Erhöhung des AFP (Alphafetopro- 
tein) und weitere laborchemisch nachweisbare 
Abweichungen, 
Kindsbewegungen (Syndrome mit primärer 
muskulärer Hypotonie und Hypokinesie; einige 
früh manifeste metabolische sowie neuromusku- 
läre Störungen), 
Geburtsdaten (könnte perinatal eine Schädigung 
eingetreten sein oder waren schon bei Geburt 
Hinweise auf eine frühere Beeinträchtigung vor- 
handen, z.B. eine Mikrozephalie?), 
+ postnatales Verhalten (u.a. besondere Reaktio- 
nen auf bestimmte Ernährung), 
Entwicklungsdaten (Fixieren, Lächeln auf Ge- 
sicht, motorische und sprachliche Meilensteine) 
speziell Fragen nach: Anfällen, Hören und Sehen, 
besonderen Erkrankungen. 
Entwicklungskinetik: Seit wann evidente Stö- 
rung? Wird diese zunehmend deutlicher Rück- 
schritte? 
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Familienanamnese (Stammbaum) 


+ Familienähnlichkeiten, kognitives Profil der El- 
tern (und Geschwister) und deren früherer Ent- 
wicklungsverlauf, 

+ Hinweise auf: 

o chromosomale/monogene Störung (genetisch- 
statische Enzephalopathie), 

o neurometabolisch-degenerative Erkrankung 
(genetisch-progrediente Enzephalopathie), 

+ Tot-/Fehlgeburten, 

e soziale Situation; Alkohol und Drogen; (chro- 
nische) Erkrankungen der Eltern; besondere Er- 
nährungsgewohnheiten. 


12.2.3 Diagnostik 


Es ist gerade das Anliegen des Buches, zu vermit- 
teln, dass es keine abzuarbeitenden Listen gibt - 
sondern, dass Überlegungen vorzuschalten sind, 
die anhand bestimmter Kriterien eine rationale di- 
agnostische Auswahl (vgl. » Tab. 12.2) ermögli- 
chen. Eine tabellarische Übersicht steht immer in 
der Nähe der auch unreflektiert einsetzbaren Diag- 
nostik. 
Im Allgemeinen 
e wird es sich um einen Jungen oder ein Mädchen 
handeln (was u.U. das Rett-Syndrom oder all- 
gemeiner das X-Chromosom ins Zentrum des In- 
teresses rücken kann), 
liegt ein bestimmtes Manifestationsalter und ein 
konkreter Verlauf vor, sodass z.B. an eine neuro- 
nale Zeroidlipofuszinose zu denken ist, 


Tab. 12.2 Die wesentlichen Säulen der Diagnostik. 


12.2 Ursachen 


gibt es Eltern, eine erweiterte Familie, manchmal 
auch Brüder der Mutter (Fragiles-X-Syndrom?), 
über die sich Hinweise für oder gegen eine myo- 
tone Dystrophie, eine Phakomatose oder Ähn- 
liches ergeben ... 


Die gründliche klinische Einschätzung - neurolo- 
gisch, pädiatrisch-internistisch und genetisch - ist 
obligat, bevor weitere Zusatzuntersuchungen ver- 
anlasst werden: 

e humangenetische Einschätzung (s. auch neues 

Gen-Diagnostik-Gesetz): 

o Chromosomenanalyse; FISH; ggf. spezielle 
Analyse des X-Chromosoms und der Subtelo- 
merregionen, Array-Untersuchung (= hochauf- 
lösende Chromosomenanalyse mittels chipba- 
sierter genomischer Hybridisierung = Array- 
CGH) bei Dysmorphien, Syndromverdacht, bei 
familiären Auffälligkeiten, Hautanomalien; bei 
Kleinwuchs; bei sonst nach genauer Anamnese 
und Untersuchung nicht erklärbarer geistiger 
Behinderung), 

o molekulargenetische Analysen-Panel. 

 Zerebrale Bildgebung: zwingend und primär bei 

Makrozephalie, bei Rückschritten bzw. Assoziati- 

on oder Neumanifestation von neurologischen 

Symptomen (Anfällen, Paresen, Ataxie u.a.); im 

Allgemeinen MRT,; bei Säuglingen primär Sono- 

grafie; bei V.a. Verkalkungen auch CT. 

+ EEG: ggf. auch Schlafableitung. 
e Augenärztliche und pädaudiologische Unter- 
suchung. 


Von ätiopathogenetischer, damit u.U. auch genetischer Relevanz 


Bildgebung, MRT: 

e strukturelle Anomalien: Fehlent- 
wicklungen, z.B. Migrationsstö- 
rungen; Defektzustände, 

e Hinweise auf metabolische Stö- 
rungen (wie Leukodystrophien 
und Mitochondriopathien) 


Von besonderer pragmatischer Relevanz 


EEG: 

« meist mit Schlafableitung, 

e hypersynchrone Aktivitäten als 
Begleitphänomen vieler Enzepha- 
lopathien, 

* Frage der Behandlung: dadurch 
eventuell bessere Entwicklungs- 
chancen 


Chromosomenuntersuchung, 
Deletionssuche, molekulargeneti- 
sche Analysen, Panel 


augenärztliche und pädaudiologi- . 
sche Untersuchung 


Stoffwechseluntersuchung 

Vorschlag für Basisuntersuchungen: 
Screening auf Aminosäuren und orga- 
nische Säuren im Urin, isoelektrische 
Fokussierung der Transferrine, Schild- 
drüsenwerte, CK, Leber-, Nierenwerte 
und Elektrolyte; BZ und Blutgasanalyse 


Endokrinologie, 

° Kardiologie/Pulmonologie, 
« Hämatologie, 

« Nephrologie/Hepatologie 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 


Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 


All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


387 


Störungen der Kognition 


e Labor-Stoffwechselanalysen: 

o bei unspezifischer Konstellation (so es die 
gibt): Aminosäuren und organische Säuren, 
CDT (Carbohydrate deficient Transferrin), iso- 
elektrische Fokussierung der Transferrine; TSH, 
CK, Laktat, 
dann: Harnsäure (Molybdän-Cofaktormangel, 
Sulfitoxidase-Mangel; Lesch-Nyhan-Syndrom); 
lysosomale, mitochondriale, peroxisomale Er- 
krankungen, Mukopolysaccharidosen und 
-lipidosen; Aminosäuren (dann auch im Plas- 
ma) sowie Ammoniak; Bestimmung von Por- 
phyrinen, Coeruloplasmin, Zink, freies Karnitin 
und Acylkarnitine; Kreatin/Kreatinin-Quotient 
und Guanidinoazetat (Kreatinmangel-Syndro- 
me); Cholesterin (Smith-Lemli-Opitz-Syn- 
drom); Hämoglobin (ATRX-Syndrom); im Li- 
quor (in Absprache mit einem Speziallabor) 
Analysen auf Neurotransmitterstörungen und 
Relation von Liquor zu Nüchternblutzucker, 
ggf. weitere Glukose-Carrier-Transport-Unter- 
suchungen. 

° Abdomensonografie: Hinweis auf Speicher- 
krankheit (Morbus Gaucher, Morbus Niemann- 
Pick Typ A und C, u.a.) oder Fehlbildungen, auch 
Nierenbeteiligung. 

+ Elektrophysiologie (NLG, EMG, SEP, VEP, ERG). 

e Bei speziellen Fragestellungen: zerebrale Spek- 
troskopie (z.B. zum Laktatnachweis); Belas- 
tungstests; Biopsien. 

e Diagnostik über Untersuchung anderer Familien- 
mitglieder (z.B. Hyperphenylalaninämie oder 
myotone Dystrophie der Mutter)? 


o 


Wir sind schon der Meinung, dass die Diagnostik 
der Mühe wert ist. Manchmal ergeben sich kon- 
krete therapeutische oder genetische Konsequen- 
zen. Außerdem kann dann nach Diagnosestellung 
das Namenlose - und damit Bedrohliche - gebannt 
und Unterstützung über eine Elternselbsthilfe- 
organisation vermittelt werden. 

In nicht wenigen Fällen wird man die ursächli- 
che Einordnung an den Verlauf binden und z.B. 
nach einem halben oder ganzen Jahr die Konstella- 
tion nochmals analysieren und mit Fachleuten der 
anderen Disziplinen besprechen. 


12.2.4 Zusammenfassung 


Zuerst muss das kognitive Entwicklungsproblem 
als relevant erkannt werden (s.a. in Kap. 4.3 und 
hier dargestellte Frühsymptome); manchmal weist 


dann die besondere Färbung der Problematik 
schon auf die Ursache hin (autistische Symptome 
z.B. im Zusammenhang mit dem Rett-Syndrom). 
Danach weitere diagnostische Zuordnung über 
die Fragen: 
e Stationäre oder progrediente Enzephalopathie? 
Das Ursachenspektrum unterscheidet sich - und 
insofern auch die dorthin führende Diagnostik. 
Innerhalb der Gruppe der progredienten Störun- 
gen und der neurometabolisch-degenerativen 
Erkrankungen sind es das Manifestationsalter 
und die Geschwindigkeit der Progredienz einer- 
seits sowie die Begleitsymptome andererseits, 
deren Analyse diagnostisch weiterhilft. Unter 
den Begleitsymptomen gilt es soweit möglich 
rare, u.U. pathognomonische als Leitsymptome 
zu wählen. 
Finden sich Dysmorphien (im weitesten Sinne)? 
Diese definieren innerhalb der stationären Enze- 
phalopathien eine bestimmte Untergruppe, 
nämlich die Störungen, bei denen die Pathoge- 
nese in die ersten Schwangerschaftsmonate zu 
lokalisieren ist. 
Schließlich soll hier nochmals auf die Bedeutung 
der Familienanamnese hinsichtlich Intelligenz- 
niveau und psychosozialem Umfeld hingewiesen 
werden. 
Gibt es außerdem familiäre Hinweise auf 
o ein neurometabolisch-degeneratives Leiden 
(u.U. ist die Diagnosestellung bei älteren Ge- 
schwistern oder bei anderen Familienmitglie- 
dern eher möglich), 
o eine chromosomale Störung, eine statische En- 
zephalopathie? 
Dann Einleitung der entsprechenden Diagnos- 
tik: Speziell die genetischen Möglichkeiten ha- 
ben in den letzten 15 Jahren zu einer erhebli- 
chen Erweiterung der Zuordnung geführt (das X- 
Chromosom nicht nur mit dem „fragilen Anteil“ 
und dem „Rett-Gen“ wurde genauso erwähnt 
wie die Subtelomerregion und allgemein die zu- 
nehmend identifizierten Deletionssyndrome). 
e Sehen und Hören sollten überprüft werden. 


Informationsgespräch, wenn möglich mit beiden 

Eltern: 

+ bei Unklarheiten nur deskriptive Diagnose; Ver- 
laufskontrollen, 

° u.U. gleichzeitig schon Information über mögli- 
che/wahrscheinliche genetische Implikationen; 
ggf. weitergehende Beratung nach Diagnosestel- 
lung, 
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12.3 Sprachentwicklungsstörung 


D a an eine spezifische Therapie 12.3 Sprachentwicklungs- 
möglich ist, = 

+ Beratung über die Förderungsmöglichkeiten und störung 
rechtlich zustehenden sozialmedizinischen Un- % . 
terstützungen (Pflegegeld, Behindertenausweis, 12.3.1 Übersicht 


Hilfsmittel) - natürlich im Allgemeinen nicht al- Allgemeines zur normalen und gestörten Sprach- 
les im Rahmen der Erstvorstellung; ggf. Kontakt- entwicklung wurde im ersten Teil des Buches aus- 
vermittlung zu einer Elternselbsthilfegruppe; geführt. Hier geht es vor allem darum, einen Leit- 
weitere Gespräche, Kontrollen anbieten. faden zur diagnostischen Einordnung kindlicher 


Sprachentwicklungsstörungen zu vermitteln. 

Ein regelrechter Sprachentwicklungsstand (Stu- 
fe IV, » Abb. 12.3) setzt die Intaktheit verschiede- 
ner Funktionsebenen voraus: 

Stufe I kennzeichnet den akustischen Sinnesein- 
gang und die beim Sprechen beteiligten neuro- 


Abb. 12.3 Sprachentwicklungsstand: 


Stufe IV: regelrechter Sprach- Stufen (Funktionsebenen) I-IV. 


entwicklungsstand 


| 


Stufe Ill: Kommunikationsbereitschaft und 
-möglichkeiten 
suffiziente psychosoziale Strukturen 


| 


Stufe Il: kognitiver Entwicklungsstand 
ausreichende Verarbeitungsmöglichkeiten 


| 


Stufe I: intaktes Hörvermögen intakte sprachverarbeitende 
motorische Strukturen 


Abb. 12.4 Ursachen einer Sprachent- 


Teilleistungs- Autismus Deprivation, wicklungsstörung bzw. phänomeno- 
störung, pathologische logische Abgrenzungen oder 
Entwicklungs- psychosoziale Assoziationen. 
variante Situation 


Sprach- 


störung 
kognitive 
Entwicklungs- Hörstörung 
störung 
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Störungen der Kognition 


muskulären Strukturen (die organische Grundaus- 
Stattung). 

Stufe II stellt die zerebrale Dekodierung des Ge- 
hörten, die Verarbeitung und Verknüpfung sowie 
die Planung und Koordinierung des Sprechaktes 
dar. Auf dieser Stufe liegt der häufigste Grund 
kindlicher Sprachentwicklungsstörungen. 

Stufe III deutet an, dass sich Sprache nur in der 
Kommunikation, in der Interaktion entwickeln 
kann. Das Kind braucht jemanden, der spricht, 
fragt und zuhört; die emotionalen und psycho- 
sozialen Rahmenbedingungen müssen kommuni- 
kationsanregend sein (» Abb. 12.3). 

Schon daraus wird deutlich, dass die Sprachent- 
wicklungsstörung ein Symptom ist, das genauer 
weiterer differenzialdiagnostischer Abklärung be- 
darf. Wesentliche Ursachen bzw. phänomenologi- 
sche Abgrenzungen oder Assoziationen sind in 
» Abb. 12.4 dargestellt. 


12.3.2 Klassifikation und 
Definitionen 


Klassifikation 


Terminologie und Klassifikation in diesem Feld, 
mit dem sich Pädaudiologie, Logopädie, Phoniatrie 
und Linguistik befassen, sind nicht einheitlich. 
Zum aktuellen Stand soll auf die immer wieder 
überarbeiteten Leitlinien der Arbeitsgemeinschaft 
wissenschaftlicher medizinischer Fachgesellschaf- 


ten verwiesen werden (AWMF-Leitlinien). Insofern 
kann auch die folgende Zusammenstellung nur ein 
Versuch sein, - im Wesentlichen von der Phäno- 
menologie und Läsionstopik ausgehend - etwas 
Klarheit zu schaffen. Es geht darum, erst einmal 
festzulegen und zu benennen, was damit gemeint 
ist, wenn die Eltern äußern, ihr Kind spreche nicht 
altersgemäß: Spricht es noch keine 3-Wort-Sätze, 
kann es bestimmte Silben nicht aussprechen, stot- 
tert es oder plappert es nur vor sich hin, ohne ei- 
nen adäquaten sprachlichen Kommunikationsakt 
einzugehen? 

» Abb. 12.5 fasst die Begriffe, die weiter unten 
näher erläutert werden, im Sinne eines Klassifika- 
tionsvorschlags zusammen. 


Definitionen 
Sprachentwicklungsstörung 


Abweichungen vom normalen Spracherwerb; in 
diesem Sinn ein deskriptiver Oberbegriff. Die 
Sprachentwicklungsverzögerung wird dabei als 
eine oft erst retrospektiv zu erkennende Unter- 
form gewertet. Nicht alle Sprachstörungen aber in- 
terferieren mit der Sprachentwicklung. (Zur re- 
zeptiven Sprachentwicklungsstörung s. u.) 


Phonetisch-(phonologische) Störung 


(Früher als Dyslalie bezeichnet.) 


Sprachstörung Sprechstörung Kommunikationsstörung | Stimm-(klang-)Störung 
| 

| Dysphoni 
nicht die Ent- Sprach- A 
wicklung be- entwicklungs- 
einträchtigende störung 
Störung 

| | | 
Wort- Satz- sprach- Artikulation Redefluss Larynx- Nasen- 
schatz bildung, spezifische funktion resonanz 
Morphologie Lautbildung ___..... | | ı | | 
' hr ' ' 


Dysgram- phonetisch- 

matismus phonologische 
Störung 
(Dyslalie) 


Dysarthrie Dysglossie Poltern Stottern Mutismus 


Rhinophonie 


Abb. 12.5 Klassifikationsvorschlag: sprach- und stimmgebundene Störungen. (in Anlehnung an Wendland [24]) 
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Nicht adäquater Gebrauch einzelner Laute oder 
Lautverbindungen (Fehlbildungen, Auslassungen, 
Ersatz). Dabei handelt es sich um ein rein sprach- 
liches Phänomen, die entsprechende Lautbildung 
im nicht sprachlichen Kontext ist prinzipiell mög- 
lich; dies ist ein Unterscheidungsmerkmal zur Dys- 
arthrie. Beispiel: Zischlautfehler („S“) als häufigste 
„Dyslalie“ werden als Sigmatismus bezeichnet. 


Dysgrammatismus 


Störung der Satzbildung und der Morphologie (der 
Grammatik). 


Aphasie 


+ Im engeren Sinn: Sprachverlust nach Sprach- 
erwerb (meist bei erworbener kortikalzerebraler 
Läsion); häufigster Fall in der Neuropädiatrie: 
aphasische Störungen (meist rezeptiver und ex- 
pressiver Art) nach Schädel-Hirn-Trauma. 

+ Im weiteren Sinn (besser: Dysphasie): zentrale 
(zerebrale) Sprachstörung; eine die Dekodie- 
rung, Verarbeitung, Verknüpfung und/oder das 
expressive Programm betreffende Beeinträchti- 
gung. Nur in dieser erweiterten Definition ist 
derBegriff einer kongenitalen Aphasie sinnvoll. 
Bei der auch als rezeptive Dysphasie oder audi- 
tive Agnosie bezeichneten kongenitalen Aphasie 
ist die Deutung der akustischen Signale nicht 
möglich, obwohl sie gehört werden und obwohl 
die allgemeine Intelligenz dazu ausreichend ist: 
Die Kinder verstehen das gesprochene Wort 
nicht. 


Sprechstörungen 


Dazu gehören i.e.S.die Störungen des Redeflusses 
(Poltern und Stottern); (im weiteren Sinn können 
auch Artikulationsstörungen wie die Dysarthrie 
hierzu gezählt werden). 


Dysarthrie 


Artikulationsstörung aufgrund einer zentral-neu- 
rogenen Läsion (z.B. veränderte Artikulation bei 
spastischer Tetraparese). Manchmal werden auch 
die peripher-neurogenen oder myopathischen Ge- 
nesen subsumiert. 


12.3 Sprachentwicklungsstörung 


Dysglossie 


(Zum Teil der Dysarthrie subsumiert.) 

Artikulationsstörung speziell aufgrund einer 
strukturellen oder mechanischen Störung der 
Sprechorgane selbst, wie bei Fehlbildungen oder 
Stimmlippengranulomen; damit Übergang zu den 
Stimmstörungen; manchmal werden auch peri- 
pher-neurogene oder muskuläre Verursachungen 
hier subsumiert. 


Stimmstörungen 


(= Dysphonien.) 

Störungen der Stimmqualität z.B. bezüglich La- 
ge, Reinheit, Klang, Konstanz, Belastbarkeit. Also 
Veränderungen der Stimme, deren Erkennen nicht 
an Sprache gebunden ist. Beispiel: Heiserkeit (z.B. 
bei Entzündungen oder Anlagestörungen im Kehl- 
kopfbereich), die schon beim Lautgeben („iii“) be- 
merkbar ist. 


Rhinophonie 


Entspricht dem Näseln, einer Unterform der 
Stimmstörungen bei veränderter Nasenresonanz. 


Mutismus 


Unfähigkeit, mündliche Äußerungen zu generie- 
ren. Der Begriff wird 
 z.T. nur im Kontext psychoreaktiver Verweige- 
rung der Lautäußerungen benutzt (totaler oder 
selektiver Mutismus: keine sprachliche Kommu- 
nikation mit bestimmten Personen bzw. in 
einem bestimmten Kontext), 
oder auch für die Sprachlosigkeit nach zerebra- 
len Läsionen: akinetischer Mutismus bei bilate- 
ralen Schädigungen im mesiofrontalen Kortex. 
Es handelt sich um eine schwere Störung des Ei- 
genantriebs. Das Attribut „akinetisch“ weist auf 
die weitere Beeinträchtigung motorischer Äuße- 
rungsmöglichkeiten hin. 
° Von einigen Autoren auch als Maximalvariante 
des Stotterns gesehen. 


Weitere Terminologie 


Lexikon: die Gesamtheit der Wörter, Begriffe. 
Phonologie: Regelwerk beim Sprechen, beim 
Kombinieren der Worte. 
Phoneme: die unterschiedlichen, sprachlich re- 
levanten Lauteinheiten, Konsonanten und Vokale. 
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Störungen der Kognition 


Morpheme: kleinste bedeutungstragende Ein- 
heiten der Schriftsprache (Wort oder Wortteil). 

Syntax: Satzbildung, gehört neben der Morpho- 
logie zur Grammatik. 

Pragmatik: Interaktionsbedeutung. 

Prosodie: Betonung der Sprache (Melodie, Ton, 
Färbung beim Sprechen). 


12.3.3 Der Entwicklungsstand und 
die Wertung 


Herausgestellt werden sollen hier 4 Meilensteine 
der Sprachentwicklung - in der Zuordnung sicher 
provokant vereinfacht: 


4.-6. Monat und die basale, 
emotionale Entwicklung 


Der prosodische Dialog 


Eine Unterhaltung ist in diesem Alter möglich, va- 
riationsreich, prosodie-akzentuiert, dialogisch. Die 
Prosodie bestimmt die auditive Wahrnehmung des 
Feten und ganz jungen Säuglings. Prosodische Hin- 
weise sind dann auch wesentlich dafür, dass der 
Säugling in den ersten Monaten lernt, den sprach- 
lichen Input zu unterteilen. Diese Segmentierung 
wird durch die Child-directed-Speech, Motherese, 
erleichtert und ist von zentraler Bedeutung für 
den weiteren Spracherwerb. 


10.-12. Monat und das Hören 
Silbenketten und Silbenverdopplungen 


Die ersten Konsonant-Vokal-Verbindungen (margi- 
nales Lallen) werden auch von schwer hörbe- 
einträchtigen Kindern gebildet. Die danach z.T. 
exzessive Sequenzbildung kann als Ausdruck der 
elementaren Erfahrung der Eigenaktivität mit 
akustischer Rückmeldung verstanden werden (ka- 
nonisches Lallen). Diese Phase und die sich dann 
anschließende bzw. damit einhergehende Doppel- 
silbenperiode werden von tauben Kindern nicht 
erreicht. Während kleine Säuglinge für die meisten 
Phoneme aller natürlichen Sprachen sensibel sind, 
reduziert sich diese Fähigkeit in der zweiten Hälfte 
des 1. Jahres auf die Wahrnehmung der mutter- 
sprachlichen. Einzelne Phoneme (im Chinesischen: 
„R“) können nun nicht mehr detektiert, nicht mehr 
empfunden werden. Ab diesem Zeitpunkt ist man 
also in seinem Sprachraum gefesselt. 


Ende des 2. Jahres und die kognitive 
Entwicklung 


Wortschatzspurt und 2-Wort-Sätze 


Mit durchschnittlich 18 Monaten erreicht das Kind 
die 50-Wort-Phase. Die weitere Entwicklung ver- 
läuft nun oft besonders rasch (Wortschatzspurt). 
Der Einstieg ins Kombinieren, in die 2-Wort-Sätze, 
erweitert das sprachliche und damit das kognitive 
Repertoire dimensional und stellt gleichzeitig auch 
den Einstieg in die Syntax der konkreten Mutter- 
sprache dar. 


Ende des 3. Jahres und die 
Sprachentwicklungsstörungen 


Verbzweitstellung und 
3-Wort-Außerungen 


Aus der Phase der Verbendstellung ist das Kind 

nun in die Verbzweitstellung übergegangen (im 

deutschen Hauptsatz). Wesentliche Teile der 

Grammatik sind erworben. 
Beispiel: 

e falsch ist: „Mutter Suppe kocht“ (da keine Verb- 
zweitstellung), 

e falsch ist: „Mutter kochen Suppe“ (da keine 
Verbflexion), 

e richtig ist: „......... “ (hier kann der geneigte Leser 
ergänzen). 


Es finden sich 3-Wort-Äußerungen. Falls nicht, 
sollte in 6 und 12 Monaten nochmals genau nach- 
untersucht werden. 


Zum Mehrsprachenerwerb 


Die Kommunikation sollte normalerweise kon- 
sequent in der Muttersprache des jeweiligen EI- 
ternteils erfolgen. Auch die non-verbalen und 
nicht sinntragenden Elemente der Sprache sind re- 
levant, damit das Kind sein System „Sprache“ auf- 
bauen kann. Und diese Elemente werden eher in 
der Muttersprache vermittelt. 


12.3.4 Sprachentwicklungs- 
störungsarten, Symptomkon- 
stellationen und die Deutungen 


Es lohnt sich, die Symptomatik genau zu beschrei- 
ben und wenn möglich bestimmten Schwerpunk- 
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ten zuzuordnen. Dies wird zunehmend wichtig, 
um genetische und auch elaboriert bildgebende 
Befunde korrelieren und dann auch therapeutische 
Ansätze spezifischer platzieren zu können. 


Phonologisch-syntaktisches 
Syndrom 


+ Diese Sprachproduktionsstörung bedingt eine 
erhebliche Beeinträchtigung der Verstehbarkeit; 
rezeptive Sprache gut bzw. besser, 

 z.T. mit früher Fütterstörung bzw. pseudobulbä- 
ren Zeichen, auch einmal beim perisylvischen 
Syndrom (s.u.). 


Verbal-auditorische Agnosie 


+ Bei intaktem Hörvermögen kein adäquates Ver- 
stehen von Sprache, 

e z.T. als primäre Entwicklungsstörung, z.T. beim 
Landau-Kleffner-Syndrom (s. u.), z. T. bei autisti- 
schen Patienten, 

+ schlechte Prognose. 


Lexikalisch-syntaktisches Syndrom 


e Spontansprache gestört, also keine flüssige Spra- 
che u.a. bei Wortfindungsproblemen; Parapha- 
sien, Repetitionen; Verständnis besser, Sprache 
erscheint „intelligent“, 

* genetische Varianten und Folge von Läsionen, 

e semantisch-pragmatisches Syndrom, somit 
(auch) Kommunikationsstörung, 

e Cocktailparty-Syndrom; Sprache ohne adäquate 
Interaktionsbedeutung; wenig Prosodie, 

e z.T. bei Meningomyelozelen-Hydrozephalus-Pa- 
tienten, auch bei autistischen Kindern (High 
Functioning Form). 


Artikulationsstörung bzw. Dyslalie 


Bei reiner expressiver Sprach- bzw. Sprechstö- 
rung deutliche Spontanremissionsrate bis 6. Le- 
bensjahr. 

« Neurologische Grunderkrankungen bzw. Läsio- 
nen sind auszuschließen (z.B. Myopathien) bzw. 
orale Dyspraxie-Syndrome und Pseudobulbär- 
Symptomatiken abzugrenzen: wie bei zerebralen 
Aufbaustörungen etwa im Sinne des bilateralen 
perisylvischen Syndroms (Worster-Drought- 
Syndrom), manchmal genetisch bedingt. 


12.3 Sprachentwicklungsstörung 


Auf die expressive Sprachstörung soll hier noch 

näher eingegangen werden: 
° Artikulation bzw. Sprachproduktion sind nicht 
altersentsprechend, obwohl Sprache inhaltlich 
adäquat verstanden wird. 
+ Orientierende Beurteilung über 
o Nachsprechen von Sätzen (wenn das in Ord- 
nung ist, keine weiteren Maßnahmen), sonst 

o Testung des Verständnisses, indem Antworten 
gezeigt werden sollen („der Junge läuft“ - und 
dann soll nicht das laufende Tier und nicht der 
stehende Junge gezeigt werden) bzw. indem 
Handlungen erwartet werden („leg den blauen 
Stift unter den Sack“ - und dann soll nicht der 
gelbe unter den Sack und nicht der blaue auf 
den Sack gelegt werden). 


Eine spezifische Sprachentwicklungsstörung 

haben Kinder, die ausschließlich im sprachlichen 

Bereich Defizite zeigen, - und Folgendes nicht 

haben: 

+ eine allgemeine kognitive Problematik, 

« neurologische Störungen (z.B. im Rahmen er- 
worbener Sprach- und Sprechstörungen), 

e sensorische Defizite (Hörminderung), 

+ emotionale Schädigungen. 


Die Diagnose erfordert auch eine psychologische 
Beurteilung. 


12.3.5 Differenzialdiagnostischer 
Zugang und Ursachen 


Die Einordnung der Sprech- oder Sprachproblema- 
tik orientiert sich zum einen an der oben dar- 
gestellten genaueren Charakterisierung des vor- 
liegenden Phänomens. Bei einer nicht adäquaten 
Lautbildung ist z.B. zu entscheiden, ob es sich um 
eine Dysarthrie oder eine Dyslalie, also einer i.e. 
S.phonetisch-phonologischen Störung handelt. 
Die Dysarthrie erfordert primär eine neurologi- 
sche Untersuchung, an die sich die Entscheidung 
anschließt, ob bildgebende Verfahren, neurophy- 
siologische oder metabolische Diagnostik mit he- 
rangezogen werden müssen. Eine phonologische 
Prozessstörung dagegen legt zuerst die weitere 
Sprachbeurteilung, ggf. logopädische Einschätzung 
und die Testung des Hörvermögens nahe. 

Bei der auffälligsten, vor allem expressiv impo- 
nierenden Sprachentwicklungsstörung (z.B. keine 
ausreichenden Mehrwortsätze, eingeschränkte 
Grammatik und Wortschatz) leiten die Kriterien 
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„Sprachverständnis“ und „kognitiver Entwick- 

lungsstand“ diagnostisch weiter (» Abb. 12.6). 
Daneben ermöglicht die Beachtung des Verlaufs 

der Sprachentwicklungsstörung manchmal eine 

weitere ursächliche Einordnung. Ein Verlust der 

Sprachfähigkeit und auch das Fehlen jeglicher 

Fortschritte (nach anfangs regelrechtem Verlauf) 

lenken die diagnostischen Überlegungen in eine 

andere Richtung als bei einer kontinuierlichen Ab- 
weichung. 

Eine Progredienz der Symptomatik kann ver- 

ursacht werden durch: 

+ neurometabolisch-degenerative oder raumfor- 
dernde Läsionen (im Allgemeinen mit weiteren 
neurologischen und psychoorganischen Beein- 
trächtigungen); selten auch bei infektiös-inflam- 
matorischen Prozessen, 

e später erworbene Hörminderungen, 

+ epileptische Syndrome wie das Landau-Kleff- 
ner-Syndrom, das zu den benignen Partialepi- 
lepsien gerechnet wird: 

o Manifestation zwischen dem 2. und 7. Lebens- 
Jahr. 

o Klinisch müssen Anfälle nicht evident sein; 
z.T. fokal-motorische, hemifaziale Anfälle wie 
bei der Rolando-Epilepsie. 

o Aphasie mit zuerst auditorischer, verbaler 
Agnosie. 

o EEG: häufige, meist bilaterale, asymmetrische 
Spike- bzw. Sharp-Wave-Gruppierungen; 
schlafprovoziert, besonders im Non-REM- 
Schlaf. 


° Möglichst frühe Behandlung könnte für die 
Sprachentwicklung von entscheidender Be- 
deutung sein. 

e Psychosozial bedingte Störungen. 


12.3.6 Anamnese und 
Untersuchungen 


Anamnese 
Sprachentwicklungsstörung 


e Wie ist die Störung genau zu charakterisieren 
(z.B. phonologische Störung oder Dysarthrie; 
fehlende 2-Wort-Sätze im Alter von 2% Jahren; 
fehlendes situationsunabhängiges Verständnis 
für verbale Aufforderungen; flüssiges Reden 
ohne kommunikativen Sinn)? 

e Wie sah die bisherige Sprachentwicklung aus 
(Lautieren und Silbenketten, sprachliche Kon- 
taktaufnahme; Dialogverhalten, wurde ein Dia- 
log vom Kind eingefordert? Schreikinder mit oft 
gestörter dialogischer Kompetenz; pflegeleichte 
Kinder, die manchmal später eine Sprachent- 
wicklungsstörung zeigen; gibt es Rückschritte 
oder holt das Kind auf; wann wurde die Auffäl- 
ligkeit entdeckt, was ereignete sich in der Zeit 
davor)? 


expressive Sprachentwicklungsstörung 


Sprachverständnis 
Y Y 
gestört normal 
kognitive Entwicklung | __Artikulation - orale Motorik | 
N 1 1 N. 
gestört normal normal gestört 
Differenzial- Deprivation Autismus _Hör- zentrale Entwicklungs- neurogene, 
diagnose: minderung Verarbeitungs- variante: muskuläre 
geistige störung Kommunika- Störung 


Behinderung 


tionsstörung 


Abb. 12.6 Differenzialdiagnose der Sprachentwicklungsstörung. (in Anlehnung an Largo [11]). 
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Eigenanamnese 


+ Prä-, peri- und postnatale Auffälligkeiten (u.a. 
Medikamentengabe; Infektionen, Trauma, 
schwere Erkrankungen, Fütterprobleme), 

e psychomotorische Entwicklung (Teilaspekte 
wurden oben unter Sprachentwicklungsstörung 
schon erwähnt), 

e kognitive, motorische, weitere neurologische De- 
fizite oder Anfälle (früher oder parallel zum Auf- 
treten des Sprachentwicklungsproblems), 

e Schluck- oder Kauschwierigkeiten, 

+ häufige Infekte im HNO-Bereich, Hinweise auf 
eine Hörminderung. 


Familienanamnese 


e Sprachentwicklung, kognitiver Stand und 
Sprachkompetenz der Eltern, 
e Kommunikation zu Hause (spricht man mit- 
einander, wer hört zu, wer spricht mit wem, wer 
ist außer den Eltern beziehungsrelevant für das 
Kind; Betreuung in der Krippe, durch Allein- 
erziehende ...; Stellung in der Geschwisterreihe; 
wie viele Sprachen werden zu Hause gespro- 
chen), 
weitere Personen mit Sprachentwicklungsstö- 
rung oder geistiger Behinderung (z.B. Fragiles-X- 
Syndrom) oder neurologische Leiden in der nä- 
heren oder entfernteren Verwandtschaft. 


Abb. 12.7 Sicherheit und Kommunikationsbereit- 
schaft. 


12.3 Sprachentwicklungsstörung 


Untersuchungen 
In der Sprechstunde 


+ Hinweise auf eine Hörminderung, 

° Mund- und Zungenbewegungen, Kauen, Schlu- 
cken und Schreien; Schnullereinsatz (nach 1./2. 
Lebensjahr), 

Spontansprache des Kindes (Beurteilung hin- 
sichtlich Aussprache, Wortschatz, Länge und 
Grammatik der gesprochenen Sätze, Sinn des 
Gesprochenen), 

Kommunikationsmöglichkeiten (versteht das 
Kind, setzt es Aufforderungen oder Fragen um, 
antwortet es adäquat? Wenn das Kind nicht ver- 
bal antwortet, was macht es dann? Versteht es, 
zeigt es?), 

Dialogverhalten (initiiert das Kind, geht es darauf 
ein), 

kognitive Einschätzung. 

Weitere Kommunikations- und Interaktions- 
aspekte: Sprechfreude, Störungsbewusstsein des 
Kindes oder der Eltern. Wie gehen die Eltern auf 
das Kind ein? Schauen sie es an? Lassen sie es re- 
den? Erscheint der Rede- und Leistungsdruck 
sehr hoch? Kommt ein Gespräch in Gang? Über- 
nehmen immer ein Elternteil oder Geschwister 
für das Kind die verbale Kommunikation? 


Weitere Diagnostik 


e Auch Einsatz von Elternfragebögen, Wortschatz- 
listen, 

+ pädaudiologische Klärung, 

e Sprachstandserhebung, rezeptiv und expressiv 
in der Erstsprache; bzw. logopädische Diagnos- 
tik, 

e psychologische Tests (u.a. mit der Frage: spezi- 
fische auf die Sprachkompetenz zu beziehende 
Probleme bzw. Teilleistungsstörungen? Auch 
sprachfreie Begabungsdiagnostik), 

e EEG: auch Schlafableitung, 

° Untersuchung des Gehirns mit bildgebenden 
Verfahren. 

Genetik: 

o Es existieren Genloci mit spezieller Relevanz 
für die Sprachentwicklung (13q, 16q, 19q). 

o Untersuchungen im Kontext einer erweiterten 
Entwicklungsstörung mit z.T. charakteristi- 
schen Sprach- oder Sprechstörungen (s. Fragi- 
les-X-Syndrom mit oft polternden, manchmal 
repetitiven, echolalisch-zwanghaften Anteilen; 
s.a. Kap. 12.1). 
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12.3.7 Zusammenfassung 


Zuerst muss die vorliegende Sprech- oder Sprach- 
entwicklungsstörung genau definiert werden (z.B. 
bezüglich Artikulation, Satzlänge und Aufbau, 
Sprachverständnis). 

Die diagnostische Einordnung orientiert sich 
dann an dieser Charakterisierung: 
e Beispiel: Falls das Problem als Dysarthrie ad- 
äquat beschrieben ist, sind die neurologische Un- 
tersuchung und ggf. weitere bildgebende oder 
neurophysiologische diagnostische Verfahren 
primär indiziert. 
Bei der entwicklungsneurologisch-neuropädia- 
trisch häufigsten Form der Sprachentwicklungs- 
störung, bei der der Stand bezüglich Wortschatz, 
Satzlänge und Aufbau nicht altersentsprechend 
ist, muss zunächst die allgemein-kognitive Ent- 
wicklung beurteilt werden. Weiter ist an eine 
Hörminderung und an eine zentral-rezeptive 
Verarbeitungsstörung (eine umschriebene, mo- 
dalitätsspezifische zerebrale Teilleistungsstö- 
rung) zu denken. Daneben muss der Verlauf der 
Sprachstörung beachtet werden. Ein Sprach- 
abbau erfordert Diagnostik zum Ausschluss einer 
zerebralen Raumforderung, eines neurometabo- 
lischen Leidens und einer Epilepsie (z.B. Landau- 
Kleffner-Syndrom). 
Die elementare Bedeutung des Dialogverhaltens, 
der prosodiebetonten Kommunikation schon in 
den ersten Lebensmonaten wird zunehmend he- 
rausgestellt. 


Die wesentlichen Aspekte zur Klärung kindlicher 
Sprachentwicklungsstörungen ergeben sich aus 
folgenden Fragen: 

e Hört das Kind? 

e Ist der kognitive Entwicklungsstand altersent- 
sprechend oder ist die Sprachentwicklungsstö- 
rung Ausdruck einer allgemeineren geistigen Re- 
tardierung? 

° Eine weitergehende Beurteilung der sprach- 
lichen Kompetenzen - und ggf. Diagnostik - 
kann von der Frage ausgehen: Versteht das Kind 
rein sprachliche Aufforderungen, ohne dass der 
Inhalt mimisch, gestisch bzw. situativ erfasst 
werden kann? Je nach Alter schließt dies die Prä- 
sentation etwas längerer sprachlicher Sequenzen 
ein („Hol mir aus dem anderen Zimmer den gro- 
ßen von den gelben Bällen.“) und beachtet auch 
das kategoriale sprachliche Verständnis (z.B. für 
Lebewesen oder Essbares). Hiermit ist der Über- 


gang zum psychologischen Tätigkeitsfeld ange- 
sprochen. 


Wie ist die emotionale Situation des Kindes, wie 
sind die psychosozialen Strukturen? 


12.4 Autistische Symptome 
12.4.1 Worum es geht 


Es soll hier nicht im kinder- und jugendpsychiatri- 
schen Feld „gewildert“ werden. Kinder mit autisti- 
schen Symptomen werden aber gerade im Vor- 
schulalter primär in der Pädiatrie, in der Entwick- 
lungsneurologischen Ambulanz oder im Sozialpä- 
diatrischen Zentrum gesehen. In diesem Kapitel 
wird auf die Klarheit der Phänomene und Begriffe 
Wert gelegt und zum anderen die diagnostische 
Strategie von der Beobachtung bzw. dem aufkom- 
menden Verdacht einer autistischen Entwicklung 
hin zur definitiven Diagnose thematisiert. 


12.4.2 Definitionen, diagnostische 
Kriterien, nosologische Stellung 


Beim Autismus bzw. den autistischen Symptomen 
handelt es sich um eine Entwicklungsstörung, eine 
qualitativ abweichende, nach dem ICD eine tief- 
greifende Entwicklungsstörung, die 

+ die Ursache in einer neurobiologischen, neuro- 
physiologisch-chemischen Abweichung hat (in- 
wieweit eine außergewöhnliche Reagibilität im 
sensorischen und emotionalen Bereich einen pa- 
thogenetischen Ausgangspunkt darstellt, kann 
bisher wohl nicht entschieden werden; auch 
wird sich zeigen, ob strukturelle Abweichungen 
etwa der Spiegelneurone und weiterer für die 
Dekodierung sozialer Signale relevanter neuro- 
naler Netze nicht nur kasuistisch nachgewiesen 
werden können) und 

klinisch die Qualität des Zwischenmenschlichen 
beeinträchtigt. Die Fähigkeit, Stimmungen, Be- 
zugnahmen, Intentionen anderer zu deuten und 
das Interesse an derartigem Miteinander sind 
gestört. 


Sprache bzw. Interaktion allgemein und Verhalten 
sind die zentral beeinträchtigten Bereiche. Beim 
Asperger-Syndrom und beim sog. High-Functio- 
ning-Autismus fallen weniger beeinträchtigte spe- 
ziell sprachliche Qualitäten bzw. Stärken in einzel- 
nen Entwicklungsfeldern auf - im Gegensatz zum 
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Störungen der Kognition 


12.3.7 Zusammenfassung 
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wicklung beurteilt werden. Weiter ist an eine 
Hörminderung und an eine zentral-rezeptive 
Verarbeitungsstörung (eine umschriebene, mo- 
dalitätsspezifische zerebrale Teilleistungsstö- 
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Sprachstörung beachtet werden. Ein Sprach- 
abbau erfordert Diagnostik zum Ausschluss einer 
zerebralen Raumforderung, eines neurometabo- 
lischen Leidens und einer Epilepsie (z.B. Landau- 
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Die wesentlichen Aspekte zur Klärung kindlicher 
Sprachentwicklungsstörungen ergeben sich aus 
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e Ist der kognitive Entwicklungsstand altersent- 
sprechend oder ist die Sprachentwicklungsstö- 
rung Ausdruck einer allgemeineren geistigen Re- 
tardierung? 

° Eine weitergehende Beurteilung der sprach- 
lichen Kompetenzen - und ggf. Diagnostik - 
kann von der Frage ausgehen: Versteht das Kind 
rein sprachliche Aufforderungen, ohne dass der 
Inhalt mimisch, gestisch bzw. situativ erfasst 
werden kann? Je nach Alter schließt dies die Prä- 
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schen Symptomen werden aber gerade im Vor- 
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Wert gelegt und zum anderen die diagnostische 
Strategie von der Beobachtung bzw. dem aufkom- 
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12.4.2 Definitionen, diagnostische 
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handelt es sich um eine Entwicklungsstörung, eine 
qualitativ abweichende, nach dem ICD eine tief- 
greifende Entwicklungsstörung, die 

+ die Ursache in einer neurobiologischen, neuro- 
physiologisch-chemischen Abweichung hat (in- 
wieweit eine außergewöhnliche Reagibilität im 
sensorischen und emotionalen Bereich einen pa- 
thogenetischen Ausgangspunkt darstellt, kann 
bisher wohl nicht entschieden werden; auch 
wird sich zeigen, ob strukturelle Abweichungen 
etwa der Spiegelneurone und weiterer für die 
Dekodierung sozialer Signale relevanter neuro- 
naler Netze nicht nur kasuistisch nachgewiesen 
werden können) und 

klinisch die Qualität des Zwischenmenschlichen 
beeinträchtigt. Die Fähigkeit, Stimmungen, Be- 
zugnahmen, Intentionen anderer zu deuten und 
das Interesse an derartigem Miteinander sind 
gestört. 


Sprache bzw. Interaktion allgemein und Verhalten 
sind die zentral beeinträchtigten Bereiche. Beim 
Asperger-Syndrom und beim sog. High-Functio- 
ning-Autismus fallen weniger beeinträchtigte spe- 
ziell sprachliche Qualitäten bzw. Stärken in einzel- 
nen Entwicklungsfeldern auf - im Gegensatz zum 
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frühkindlichen Autismus, dem Kanner-Syndrom. 
In der Praxis gibt es derartige klare qualitative Ab- 
weichungen - aber auch weniger deutliche, weni- 
ger eindeutige Entwicklungsprobleme, Übergänge, 
sodass wir oft von autistischen Symptomen bzw. 
autistischem Spektrum sprechen und uns um eine 
weitere ätiopathogenetische Einordnung bemühen 
- bzw. dies erst einmal offen lassen. 

Eine autistische Störung kann vermutet bzw. di- 
agnostiziert werden, wenn Folgendes vorliegt: 
+ eine Beeinträchtigung der sozialen Interakti- 
onsfähigkeit (Störung des Augenkontaktes, der 
Mimik, Gestik und Haltung; Probleme, adäquate 
altersbezogene Beziehungen aufzunehmen und 
zu unterhalten; Störung des sozialen und imitati- 
ven Spiels; eingeschränktes Interesse am emo- 
tionalen oder handlungsbezogenen Miteinan- 
der), 
qualitative Beeinträchtigung der Kommunika- 
tion bzw. Sprache (Störung der Sprachentwick- 
lung bzw. der Fähigkeit, sich gemeinsam mit an- 
deren auf einen Gegenstand adäquat zu bezie- 
hen; dyspraktischer Sprachgebrauch; stereotype 
oder bizarre Sprache, Echolalie), 
repetitives und stereotypes Verhalten und Inte- 
resse: Bestimmte Ausschnitte der Objektwelt 
werden bearbeitet, häufig mit stereotypen oder 
repetitiven Manierismen; Verharren, Bestehen 
auf Ritualen, Starterschwierigkeiten; auch dieses 
Verhalten kann im Kontext der Veränderungs- 
angst mit Hinwendung zum repetitiv-antezipier- 
baren, beherrschbar Mechanistischen gesehen 
werden. 


Frühsymptome können sein: Objektbevorzugung 
gegenüber Personen; fehlender bzw. gestörter 
Blickkontakt, mangelnde Joint Attention (lässt die 
Aufmerksamkeit nicht führen) und mangelnde 
Reizappetenz (kaum adaptives Interesse an der 
Außenwelt). 
Für den Neuro- und Sozialpädiater ist es wichtig, 
die autistische Qualität zu erkennen, da sie 
e bestimmte Ursachen in den differenzialdiagnos- 
tischen Blick bringt und 
+ therapeutische Ansätze nahelegt. 


Im Allgemeinen stellt die autistische Symptomatik 
primär einen Befund auf der phänomenologischen 
Ebene dar (ähnlich wie „geistige Behinderung‘), 
der weiterer Abklärung bedarf. Die autistische Stö- 
rung im engeren Sinne manifestiert sich vor dem 


12.4 Autistische Symptome 


Alter von 3 Jahren; eine andere, symptomatische 
Zuordnung ist nicht evident. 

Eine deutliche Sprachentwicklungsstörung bzw. 
geistige Behinderung ist häufig, kann für den 
„idiopathischen“ frühkindlichen Autismus spre- 
chen und ist für die Abgrenzung vom Asperger- 
Syndrom relevant; weitere qualitative somatische 
oder neurologische Befundabweichungen lenken 
den Blick in Richtung einer symptomatischen Ge- 
nese (s.u.). 

Nach der ICD-10-Klassifikation ist der frühkind- 
liche Autismus eine Form der tiefgreifenden Ent- 
wicklungsstörung, die wiederum von den um- 
schriebenen Entwicklungsstörungen z.B. des Spre- 
chens und der Sprache abzugrenzen ist. Auch 
emotionale Störungen und Störungen des Sozial- 
verhaltens sollten an anderer Stelle kodiert wer- 
den (F 93 bzw. 91). 

je nach zugrunde liegendem kinder- und ju- 
gendpsychiatrischen Konzept werden Überschnei- 
dungen zu folgenden Entwicklungsproblemen 
bzw. Störungen gesehen: 
geistige Behinderung, 

+ Sprachentwicklungsstörung, 
+ Tourette-Syndrom, Tic-Störung, anankastische 

Symptome, 

+ Aufmerksamkeitsdefizitsyndrom, 
e motorisch-koordinative Teilleistungsprobleme, 
sog. Clumsy-Kinder. 


Eine reaktive Bindungsstörung etwa im Rahmen 
einer Vernachlässigung oder eines häufigen Wech- 
sels der Bezugspersonen kann sich in einem autis- 
tischen Bild ausdrücken und ist ursächlich von den 
Autismussyndromen i. e.S. abzugrenzen. 


12.4.3 Strategien auf dem Weg 
zur Diagnose 


Natürlich stellt auch hier wieder die gründliche Ei- 

gen- und Familienanamnese den Einstieg dar 

(auch mit Beachtung einer möglichen pränatalen 

exotoxischen Belastung, etwa im Sinne eines em- 

bryofetalen Alkoholsyndroms). 
Folgende Fragen sind dann weiter wegweisend 

(s. » Abb. 12.8): 

° Liegen weitere somatische oder neurologische 
Befundabweichungen vor (u.a. Kopfumfang; 
qualitative motorische Störungen, epileptische 
Anfälle, Hautpigmentabweichungen, Dysmor- 
phien)? 
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Störungen der Kognition 


Abb. 12.8 Diagnostik bei autistischen 


autistische Symptomatik 


Symptomen. 


allein mit deutlicher mit qualitativen 


sprachlich-geistiger 


somatischen 


Behinderung (neurologischen) 
Befundabweichungen 


Psychologie Psychologie 
Hörvermögen Hörvermögen 
(Schlaf-)EEG (Schlaf-)EEG 


Neurogenetik 


Diagnostik 


Asperger, frühkindlicher 
Varianten? Autismus 


e Besteht eine wesentliche Störung der sprach- 
lichen und/oder kognitiven Entwicklung? 

° Neben diesen statischen Aspekten ist der Verlauf 
zu werten: Liegen Anhaltspunkte für Rückschrit- 
te vor? 


„Autismus“ einerseits und „Autismus Plus“ ande- 
rerseits bestimmen also die diagnostischen Wege 
in Richtung der primären oder aber der sympto- 
matischen Formen. 


Reine autistische Störung 


e Psychologische Testung; Beurteilung speziell der 
Sprachentwicklung, 

e Überprüfung des Hörvermögens, 

e (Schlaf-)EEG, 

 sgf. psychiatrische Einschätzung. 


Autistische Symptomatik und 
erhebliche weitergehende Entwick- 
lungsstörung 

e Psychologische Testung, 

e Überprüfung des Hörvermögens, 

e (Schlaf-)EEG, 


 sgf. psychiatrische Einschätzung, 
e humangenetische Beratung. 


Psychologie 
Hörvermögen 
(Schlaf-)EEG 
Neurogenetik 


MRT 
Neuro- 
metabolismus 


autistische 
Phänomenologie 
als Symptom 
(DD siehe Text) 


Autistische Symptomatik und 
allgemein-somatische bzw. neurolo- 
gische Zeichen 


e Psychologische Testung, 

e Überprüfung des Hörvermögens, 

e (Schlaf-) EEG, 

+ zerebrale Bildgebung, 

+ ggf. metabolische Diagnostik, 

° ggf. humangenetische Beurteilung. 


12.4.4 Ursachen und Differenzial- 
diagnosen 


Schon charakterisiert (siehe auch Kap. 12.2): 

+ frühkindlicher Autismus (Kanner): „klassische“ 
Form; autistische Symptome (s.o.) in den ersten 
3 Jahren evident - ohne Anhaltspunkte für eine 
symptomatische Form, 

+ Asperger-Syndrom: keine bzw. keine relevante 
Sprachentwicklungsstörung, 

e Rett-Syndrom, 

e Fragiles-X-Syndrom, 

° (frühe exogene Belastungen, u.a. embryofetales 
Alkoholsyndrom). 
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Weitere Differenzialdiagnosen 


* Sensorische Störung (speziell des Hörens). 

* Geistige Behinderung: stellt eine deskriptive Zu- 
standsbeschreibung dar, die auch implizieren 
kann, dass Probleme bezüglich der Kontaktauf- 
nahme, des Deutens von sozialen Signalen etc. 
vorhanden sind. Diese stehen aber nicht so um- 
schrieben, ausgestanzt, im Vordergrund, sondern 
betten sich in die erweiterten Schwierigkeiten 
ein, die Welt im sich ändernden und komplexe- 
ren Kontext zu verstehen. 

Reaktive Bindungsstörung: gehemmte, ambiva- 
lente Beziehungsaufnahme, z.B. bei Vernachläs- 
sigung. 

Desintegrative Störung (Heller-Syndrom): nor- 
male Entwicklung mindestens in den ersten 

2 Jahren; dann Verlust erworbener sprachlicher, 
kognitiver, sozialer Fähigkeiten (eine Form der 
tiefgreifenden Entwicklungsstörungen); keine 
neurologisch-motorischen Ausfälle. 


12.4.5 Diagnostische Maßnahmen 


Die erste diagnostische Zuordnung stützt sich auf 

die dargestellten Definitionskriterien (Anamnese 

und Befunde). Weitere Diagnostik im engeren Sin- 
ne: 

« somatische und neurologische Untersuchung, 
u.a.: 

o Kopfumfang (Tendenz zu „großen Köpfen“ in 
einer Untergruppe), 

o Haut: Bedeutung der tuberösen Sklerose, 

° Minor- und Major-Anomalien bzw. Dysmor- 
phien, 

o Neurologische Befunde im engeren Sinne (wie 
Ataxie, Pyramidenbahnzeichen, Hirnnerven- 
symptome). 

+ Testung des Hörvermögens, wenn möglich auch 

mit Beurteilung der weiteren Sprachverarbei- 

tung (s.a. nächsten Punkt). 

Psychologische Testung: Beurteilung des Leis- 

tungsprofils (u. a. Frage der kognitiven und spe- 

ziell der sprachlichen Entwicklung - bzw. eines 
bestimmten Profils). 

EEG-Ableitung: 

o Landau-Kleffner-Syndrom (Schlafableitung); 
weitere zugrunde liegende Epilepsieentitäten; 
u.a. West-Syndrom, u.a. bei tuberöser Sklerose 
speziell mit okzipitalen Tubera, 

o unspezifisch höhere Rate an hypersynchroner 
Aktivität bei autistischen Störungen. 


12.5 Literatur 


° Metabolische Analysen: Aminosäuren und orga- 
nische Säuren (u.a. Phenylketonurie auch einmal 
mit autistischen Symptomen); Ammoniak, Lak- 
tat und Carnitin (seltene Mitochondriopathien 
u.a.), 

° ggf. augenärztliche Untersuchung, 

+ zerebrale Bildgebung: MRT bei „Autismus Plus“, 
e genetische Analysen: ggf. auch in Richtung Rett-, 
Angelman-, Fragiles-X-Syndrom; seltene Mito- 
chondriopathien wie HEADD-Syndrom (= Hypo- 
tonie, Epilepsie, Autismus, Developmental Delay). 


12.4.6 Zusammenfassung 


Es sollte hier Folgendes deutlich werden: 

° Autistische Symptome sind klar definierte, quali- 
tativ abweichende Entwicklungsphänomene. 

e Der Neuro- und Sozialpädiater wird sie primär 
phänomenologisch betrachten und sich um eine 
weitere ätiopathogenetische Zuordnung bemü- 
hen. Die Fragen nach einer Assoziation 
o mit einer deutlichen kognitiven und sprach- 

lichen Entwicklungsstörung, 

somatischen und neurologischen Befund- 

abweichungen (u.a. Pjgmentanomalien; Kopf- 

umfangsabweichungen; Spastik, Ataxie, Hirn- 
nervenstörungen, epileptischen Anfällen), 
einem Knick in der Entwicklung, also Rück- 
schritten, und 

o gravierend beeinträchtigten emotional-sozia- 

len Rahmenbedingungen, 

ermöglichen im Allgemeinen eine rationale 

Strukturierung der Diagnostik. 


o° 


o 


o 


Es gibt spezielle Förder- bzw. Therapieansätze. 
Auch bezüglich der Beschulung bzw. der weiteren 
gesellschaftlich zugestanden Hilfen hat die Etiket- 
tierung „Autismus-Spektrum-Störung“ Bedeutung. 
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rican Psychiatric Association; 1994 
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Weitere Differenzialdiagnosen 


* Sensorische Störung (speziell des Hörens). 

* Geistige Behinderung: stellt eine deskriptive Zu- 
standsbeschreibung dar, die auch implizieren 
kann, dass Probleme bezüglich der Kontaktauf- 
nahme, des Deutens von sozialen Signalen etc. 
vorhanden sind. Diese stehen aber nicht so um- 
schrieben, ausgestanzt, im Vordergrund, sondern 
betten sich in die erweiterten Schwierigkeiten 
ein, die Welt im sich ändernden und komplexe- 
ren Kontext zu verstehen. 

Reaktive Bindungsstörung: gehemmte, ambiva- 
lente Beziehungsaufnahme, z.B. bei Vernachläs- 
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Desintegrative Störung (Heller-Syndrom): nor- 
male Entwicklung mindestens in den ersten 

2 Jahren; dann Verlust erworbener sprachlicher, 
kognitiver, sozialer Fähigkeiten (eine Form der 
tiefgreifenden Entwicklungsstörungen); keine 
neurologisch-motorischen Ausfälle. 


12.4.5 Diagnostische Maßnahmen 


Die erste diagnostische Zuordnung stützt sich auf 

die dargestellten Definitionskriterien (Anamnese 

und Befunde). Weitere Diagnostik im engeren Sin- 
ne: 

« somatische und neurologische Untersuchung, 
u.a.: 

o Kopfumfang (Tendenz zu „großen Köpfen“ in 
einer Untergruppe), 

o Haut: Bedeutung der tuberösen Sklerose, 

° Minor- und Major-Anomalien bzw. Dysmor- 
phien, 

o Neurologische Befunde im engeren Sinne (wie 
Ataxie, Pyramidenbahnzeichen, Hirnnerven- 
symptome). 

+ Testung des Hörvermögens, wenn möglich auch 

mit Beurteilung der weiteren Sprachverarbei- 

tung (s.a. nächsten Punkt). 

Psychologische Testung: Beurteilung des Leis- 

tungsprofils (u. a. Frage der kognitiven und spe- 

ziell der sprachlichen Entwicklung - bzw. eines 
bestimmten Profils). 

EEG-Ableitung: 

o Landau-Kleffner-Syndrom (Schlafableitung); 
weitere zugrunde liegende Epilepsieentitäten; 
u.a. West-Syndrom, u.a. bei tuberöser Sklerose 
speziell mit okzipitalen Tubera, 

o unspezifisch höhere Rate an hypersynchroner 
Aktivität bei autistischen Störungen. 
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° Metabolische Analysen: Aminosäuren und orga- 
nische Säuren (u.a. Phenylketonurie auch einmal 
mit autistischen Symptomen); Ammoniak, Lak- 
tat und Carnitin (seltene Mitochondriopathien 
u.a.), 

° ggf. augenärztliche Untersuchung, 

+ zerebrale Bildgebung: MRT bei „Autismus Plus“, 
e genetische Analysen: ggf. auch in Richtung Rett-, 
Angelman-, Fragiles-X-Syndrom; seltene Mito- 
chondriopathien wie HEADD-Syndrom (= Hypo- 
tonie, Epilepsie, Autismus, Developmental Delay). 


12.4.6 Zusammenfassung 


Es sollte hier Folgendes deutlich werden: 

° Autistische Symptome sind klar definierte, quali- 
tativ abweichende Entwicklungsphänomene. 

e Der Neuro- und Sozialpädiater wird sie primär 
phänomenologisch betrachten und sich um eine 
weitere ätiopathogenetische Zuordnung bemü- 
hen. Die Fragen nach einer Assoziation 
o mit einer deutlichen kognitiven und sprach- 

lichen Entwicklungsstörung, 

somatischen und neurologischen Befund- 

abweichungen (u.a. Pjgmentanomalien; Kopf- 

umfangsabweichungen; Spastik, Ataxie, Hirn- 
nervenstörungen, epileptischen Anfällen), 
einem Knick in der Entwicklung, also Rück- 
schritten, und 

o gravierend beeinträchtigten emotional-sozia- 

len Rahmenbedingungen, 

ermöglichen im Allgemeinen eine rationale 

Strukturierung der Diagnostik. 


o° 


o 


o 


Es gibt spezielle Förder- bzw. Therapieansätze. 
Auch bezüglich der Beschulung bzw. der weiteren 
gesellschaftlich zugestanden Hilfen hat die Etiket- 
tierung „Autismus-Spektrum-Störung“ Bedeutung. 
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13 Wenn es diagnostisch nicht weitergeht 


.. kann dies daran liegen, dass die zugrunde lie- 

gende Störung nach dem augenblicklichen Kennt- 

nisstand ätiopathogenetisch nicht weiter einge- 
ordnet werden kann. Oft bleibt nichts anderes üb- 
rig, als den Verlauf abzuwarten. Entscheidend ist 
es dann, dem Drang und Druck zur Kategorisie- 
rung und diagnostischen Benennung zu widerste- 
hen, künftige Überlegungen nicht durch die Etiket- 
tierung zu blockieren. Dies gilt es, gemeinsam mit 
den Eltern auszuhalten. 

Folgende Überlegungen können dann doch noch 
diagnostisch weiterhelfen: 

e Die Störung könnte phänomenologisch nicht 
richtig eingeordnet worden sein: Könnten z.B. 
differenzialdiagnostische Überlegungen in Rich- 
tung einer Ataxie weiterhelfen und die bisheri- 
gen Klärungsversuche der (scheinbar) zugrunde 
liegenden muskulären Hypotonie und motori- 
schen Retardierung ergänzen? 

e Vielleicht hilft eine neue Wertung und Gewich- 
tung der vorhandenen Auffälligkeiten weiter? So 
können beispielsweise gerade die bisher dem 
Dermatologen überlassenen schuppenden Haut- 
veränderungen den Schlüssel zur syndromatolo- 
gischen Einordnung liefern und nicht die eigent- 
lich im Vordergrund stehenden neurologischen 
Probleme. Vielleicht erkennt man aber auch eine 
infratentorielle Anlagestörung als irrelevante fa- 
miliäre Besonderheit, die keinen Bezug zur ge- 
genwärtig relevanten Problematik hat. 

e Weiterhin kann es notwendig sein, einige der 
bisher als wegweisend eingeschätzten Befunde 
zu hinterfragen. Weist beispielsweise die Ver- 
minderung der Nervenleitgeschwindigkeit wirk- 
lich auf eine Störung mit peripher-neurogener 
Beteiligung hin? Es passt selten alles, und es gibt 
viele Fehlermöglichkeiten bei der Erhebung der 


entsprechenden Befunde. Die als pathologisch 
eingeschätzten Parameter sowie bei entspre- 
chendem klinischen Verdacht, die bisher erhobe- 
nen Normalwerte sind u.U. zu kontrollieren (bei 
einem unserer Jugendlichen wurde ein Morbus 
Wilson erst im Rahmen dieser zweiten Runde 
richtig diagnostiziert). 

Sind Provokationsmöglichkeiten erkennbar (z.B. 
körperliche Belastung bei Verdacht auf Myasthe- 
nie oder bestimmte andere Myopathien; Gluko- 
sebelastung bei möglicher Störung im Pyruvat- 
komplex)? Diagnostik in speziellen Situationen 
(z.B. Schlaf-EEG) oder während einer Krise ist 
hier ebenfalls von Bedeutung. 

Schließlich ist die Behandlung ex juvantibus in 
Betracht zu ziehen (z.B. Steroide; Immunglobuli- 
ne; Antiepileptika; gefäßwirksame Medikamen- 
te). Stehen Risiken und möglicher therapeuti- 
scher oder diagnostischer Gewinn in einer ver- 
tretbaren Relation? 

Könnte die Familienanamnese oder -unter- 
suchung weiterhelfen? Entsprechende Angaben 
sind zu überprüfen: Fehl-/Totgeburten; erkenn- 
barer Vererbungsmodus; diskrete Auffälligkeiten 
bei der Untersuchung der Eltern, der Geschwis- 
ter (z.B. Hohlfüße als Hinweis für eine bisher 
nicht registrierte genetische Neuropathie; eine 
diskrete myotone Reaktion der Mutter eines mo- 
torisch und geistig behinderten Kindes als Hin- 
weis auf eine myotone Dystrophie). Gegebenen- 
falls sind laborchemische, neurophysiologische 
und bildgebende Untersuchungen von Familien- 
mitgliedern angezeigt. 

Das Zusammenstellen und Besprechen aller Be- 
funde kann am Anfang und am Ende der diag- 
nostischen Fehlersuche stehen. Wer ist an- 
sprechbar und kompetent für welche Probleme? 
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14 Worum es geht 


In diesem Teil III kann es nicht darum gehen, dis- 
tinkte physiotherapeutische, ergotherapeutische 
oder logopädische Empfehlungen zu bestimmten 
entwicklungsneurologischen Befunden zu geben. 
Es ist auch nicht beabsichtigt, auf Konzepte be- 
stimmter Schulrichtungen zu verweisen, sie zu 
vergleichen oder zu interpretieren. Vielmehr sol- 
len „Basiskonditionen“ vorgestellt werden, die 
sich, unabhängig von allen Fachrichtungen und al- 
len Therapien, bei Kindern in den ersten 6 Lebens- 
jahren als essentiell für deren Entwicklung erwie- 
sen haben. Basiskonditionen, nach unserer Defini- 
tion, sind Konsequenzen zu ziehen aus 
+ den Ergebnissen neuer Entwicklungstheorien, 
« neuen neurobiologischen Erkenntnissen sowie 
° neu verstandenen von uns so benannt und defi- 
nierten „Entwicklungsgeneratoren“ (s.a. Kap. 
15). 


Wenn eine Therapie positive Wirkungen auf die 
kindliche Entwicklung haben soll, muss als erste 
Basiskondition eine empathische (s.a. Kap. 15.3). 
Kooperation zwischen Therapeutinnen/Therapeu- 
ten und den zu behandelnden Kindern und zu de- 
ren Eltern gewonnen werden. Sie ist im frühen 
Kindesalter unerlässlich, trotz der zunächst be- 
rechtigten Frage, was denn schon an Kooperation 
von einem Baby oder Kleinkind erwartet werden 
könne. Sind Kinder dieses Alters nicht so etwas 
wie ein Behandlungsobjekt, bei denen Auffälligkei- 
ten behandelt werden müssen, die ihnen bisher 
nicht oder nur vage bewusst geworden sind? Eine 
gelungene empathische Kooperation ist jedoch be- 
reits eine Basiskondition, die die Effektivität einer 
Therapie zu steigern vermag, und das auch schon 
bei Kindern im frühen Säuglingsalter. 

Inzwischen ist nachgewiesen [1], [2], was empi- 
risch schon seit längerem unterstellt wird, dass 
Kinder bereits von Geburt an fähig sind, mit ande- 
ren Menschen zu kooperieren. Ihre Kooperations- 
bereitschaft wird jedoch selten gesucht und gefor- 
dert, weil ihnen solche Fähigkeiten primär nicht 
zugetraut werden. Gleichgültig, mit welchen the- 
rapeutischen Strategien und Konzepten Kleinkin- 
der behandelt werden: Zunächst müssen Wege 
gefunden werden, mit denen es möglich ist, eine 
tragfähige Brücke einer empathischen Kooperati- 
on zwischen therapeutischer Person und Kind zu 
schaffen. Nur mit einer solchen Basis, in Kombina- 
tion mit anderen Anteilen von Basiskonditionen, 


Worum es geht 


wird es gelingen, nachhaltige Behandlungserfolge 
zu erzielen. 

An dieser Stelle sei noch mal darauf hingewie- 
sen, dass Basiskonditionen, wie sie hier vorgestellt 
werden, primär über keine eigenen therapeuti- 
schen Funktionen verfügen. Sie bilden jedoch eine 
nahezu obligatorische, unverzichtbare Basis, die 
die jeweiligen therapeutischen Disziplinen und 
Konzepte nutzen können, ihre eigenen Strategien 
zu den jeweiligen Problemlösungen zu überden- 
ken und zu optimieren. 

Die hier vorgestellten Basiskonditionen gehen 
auf sehr unterschiedliche Quellen zurück, die für 
das Gelingen der frühkindlichen Entwicklung von 
entscheidender Bedeutung sind. Sie sind in den 
Kap. 15.1- 15.3 aufgelistet. 

Der Einwand liegt nahe, die Einführung von Ba- 
siskonditionen in die Therapien von Kleinkindern 
sei ein überzogenes Konstrukt, ausgedacht von 
eher fachfernen Theoretikern und damit weit weg 
von den wahren Realitäten der täglichen therapeu- 
tischen Arbeit. Dazu ist zu sagen: Der Anstoß, über 
Basiskonditionen nachzudenken und zu ver- 
suchen, ihre Inhalte in die tägliche Praxis zu über- 
nehmen, stammt von der Physiotherapeutin Bar- 
bara Haberstock (Augsburg/München) [3], [4]. Sie 
erkannte intuitiv deren Bedeutung, systematisierte 
sie und integrierte sie in ihre therapeutische Ar- 
beit. Dabei zeigte sich, dass ein Großteil der Basis- 
konditionen unerwartet präzise mit modernen 
neurobiologischen Erkenntnissen übereinstim- 
men. Das gilt vor allem für folgende Aspekte: 

+ empathische und geteilte Kooperation (geteilte 

Intentionalität), 

+ entwicklungsbedingte Individualität und Adap- 
tationsfähigkeit, 

+ neuronale Netzwerke, 

+ Imitation, 

e limbisches System und somatische Marker, 

e Bindung und Bindungsverhalten, 

° Drang zur Teilhabe, 

+ frühe Vertikalisierung. 


Mit Basiskonditionen gelingt es, für therapeutische 
Strategien verlässliche und vermittelbare neuro- 
biologische Grundlagen zu finden und zu nutzen. 
Frau Haberstock stellt bei Fortbildungen, Work- 
shops und Vorträgen, ihre Arbeit mit Basiskon- 
ditionen vor und belegt mit überaus eindrucksvol- 
len und überzeugenden Videosequenzen ihr thera- 
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peutisches Arbeiten. Ein nicht geringer Teil der im 
weiteren Verlauf zitierten „Handlungsempfehlun- 
gen“ basieren auf ihren Erkenntnissen und Erfah- 
rungen. 

Da die entwicklungsneurologisch Altersgruppe 
andere, kinderfreundliche Strategien (englisch: 
childfriendly) als ältere Kinder und Erwachsene be- 
nötigt, wird heutzutage der Einsatz bestimmter 
physiotherapeutischer und logopädischer Behand- 
lungskonzepte kontrovers diskutiert. Auf diese 
Konzepte und ihre Bedeutung im frühen Kindes- 
alter werden wir zum Abschluss dieses Kapitels 
noch einmal zurückkommen. 
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Basiskonditionen entwicklungsfördernder Therapien 


15 Basiskonditionen entwicklungsfördernder 


Therapien 


Außer der bereits genannten empathischen, inten- 
tionalen Kooperation existieren noch andere Ba- 
siskonditionen, die jeglichen therapeutischen Stra- 
tegien bei Kleinkindern zugrunde liegen. Sie wer- 
den hier aufgelistet und danach in ihren therapeu- 
tischen Bezügen diskutiert. Wir erheben keinen 
Anspruch, bereits alle therapierelevanten Basis- 
konditionen gefunden zu haben. Es ist möglich, 
dass zukünftig noch andere bedeutsame Basiskon- 
ditionen beschrieben werden 


» Moderne Entwicklungstheorie 

» Neurobiologische Systeme als Basiskonditio- 

nen: 

e sensomotorisches System, mit Kleinhirn und Ba- 
salganglien, 

e serielle sensomotorische Speicher (Puffer), 

° neuronale Netzwerke, die sich durch therapeuti- 
sche Interventionen verändern, 

+ Spiegelneurone (Imitation), 

e limbisches System und somatische Marker. 


» Entwicklungsgeneratoren 

e Drang zur Teilhabe am menschlichen Leben, Imi- 
tation, frühe Kooperation, geteilte Intentionali- 
tät, 

e Bindung und Bindungsverhalten, 

e transitorische Gegenstände (Übergangsobjekte), 

e Magische Phase, 

+ frühe Vertikalisierung. 


15.1 Moderne Entwicklungs- 
theorien 


Die von uns vertretene Entwicklungstheorie lässt 

sich zusammenfassen zu der Aussage im ersten 

Teil dieses Buches: 

e Kinder entwickeln sich auf allen ihren Entwick- 
lungspfaden, 

e individuell, variant und adaptiv 


und eben nicht in präzise voraussagbaren, deter- 
minierten und hierarchisch organisierten Entwick- 
lungsschritten, die für alle Kinder dieser Welt, weil 
genetisch festgelegt, verbindlich sein sollen. 

Mit derartigen, restriktiven Entwicklungsvor- 
stellungen (s. Kap. 16.2) wird jedoch bis heute mit 


Kindern in den ersten Lebensjahren therapeutisch 
gearbeitet. Und mit derselben Methodik werden 
Entwicklungsbeurteilungen vor Beginn und nach 
Beendigung einer Therapie, zur Kontrolle und Be- 
stätigung therapeutischer Effekte erhoben. 

Wenn Kinder sich jedoch individuell, variant 
und adaptiv entwickeln, dann sind Abweichungen 
von den scheinbar „normalen“ Vorgaben unter 
Umständen keine auffälligen oder gar pathologi- 
schen Befunde, sondern individuelle Varianten 
einer normalen Entwicklung. Es könnten aller- 
dings auch Befunde sein, die auf eine nicht voll- 
ständig kompensierte Störung sensomotorischer 
Abläufe verweisen. Diese diagnostisch zu verifizie- 
ren und dann evt. zu behandeln, ist eine besondere 
Aufgabe entwicklungsneurologischer Unter- 
suchungen. Aus einem individuellen, varianten 
und adaptiven Entwicklungskonzept ergeben sich 
ganz andere Konsequenzen für die therapeutisch- 
diagnostischen Beurteilungen, aber auch für die 
Entscheidung, ob eine Therapie notwendig ist oder 
nicht und welche Ziele sie verfolgt. 

Diese Situation trifft vor allem auf Kinder in den 
ersten beiden Lebensjahren zu, also ab der Geburt 
bis zu der Zeit, in der das Gehen frei und sicher er- 
lernt ist. Jedes Kind zeigt in diesem Zeitabschnitt 
seinen ganz ihm eigenen, individuellen, varianten 
und adaptiven Entwicklungsverlauf. Das gilt in 
gleicher Weise für die Entwicklung der Sprache 
und des Sprechens, obwohl gerade in diesem Teil- 
aspekt der Entwicklung noch immer eine weit- 
gehend genetisch determinierte Abfolge der ein- 
zelnen Entwicklungsschritte vertreten wird. 

Mehr Informationen zu Entwicklungstheorien 
und Literaturangaben sind im ersten Teil ab Kap. 
1.3 zu finden. 


15.1.1 Handlungsempfehlungen 
(Relevant für 0-3 Jahre.) 


Prüfen 


e Wie ist die individuelle Entwicklung eines Kin- 
des, was sind seine Fähigkeiten und Schwächen? 
Bestehen Ausfälle in der sensomotorischen und/ 
oder sprachlich-kommunikativen Entwicklung? 
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Sind Auffälligkeiten als individuelle Varianten 
oder als Pathologie zu werten? 

« Könnten „Auffälligkeiten“ möglicherweise Aus- 
druck eines adaptiven Verhaltens sein, ausgelöst 
durch umweltbedingte oder kulturelle Konditio- 
nen, unter denen das Kind aufwächst? 


Therapeutische Konsequenzen 


e Anpassen einer Therapie an individuelle Schwä- 
chen, Ausfälle und Auffälligkeiten. 

Nützen vorhandener Stärken. Alternative, vari- 
ante Entwicklungswege anbieten und, falls ef- 
fektiv, weiterführen. 

Konfrontieren mit ähnlichen, etwas veränderten 
(varianten) sensomotorischen und verbalen oder 
nonverbalen, kommunikativen, dialogischen Si- 
tuationen und Aufgaben, die noch im adaptiven 
Bereich eigener, aktivierbarer Fähigkeiten liegen 
oder die mit motivierenden Angeboten eben 
noch aktiviert werden können. 

+ Aktivierung anderer sensomotorischer top- 
down-Prozesse (alternative efferente motorische 
oder sprachliche Programme). 

Aktivierung anderer sensomotorischer und/oder 
sprachlicher bottom-up-Prozesse durch verän- 
derte Therapie-, Spiel- oder Umweltangebote 
(z.B. Spielzeug, Kontakte zu anderen Kindern); 
das sensorisch veränderte Angebot führt zu al- 
ternativen afferenten oder efferenten oder auch 
mal zu beider Programme. 


15.2 Neurobiologische Systeme 
als Basiskonditionen 


Zusammen mit effektiven therapeutischen Kon- 
zepten sollen neurobiologische Basiskonditionen 
dazu dienen, bei bereits entstandenen oder bei 
drohenden Störungen zentraler Funktionen, den 
Aufbau neuronaler Aktivitäten des Gehirns hin zu 
alternativen, kompensatorischen Funktionen an- 
zuregen und zum Positiven zu verändern. 


15.2.1 Sensomotorisches System, 
mit Kleinhirn und Basalganglien 


Das sensomotorische System mit seinen beim heu- 
tigen Menschen deutlich vergrößerten Pyramiden- 
bahnen hat dem Gehirn des modernen Menschen 
einen qualitativ ganz außergewöhnlichen Zuwachs 
an Präzision seiner Sensomotorik verschafft bis 


15.2 Neurobiologische Systeme 


hin zu einer „Feinstmotorik“. Zugute kommt diese 
Präzision vor allem der Motorik der Finger, der 
kommunikativen, sozial orientierten Mimik, der 
Sicherung von Haltung und Bewegung und der 
Motorik der Sprache. Kleinhirn und Basalganglien 
sorgen dafür, dass diese extremen motorischen 
Funktionen sehr schnell, sehr flüssig und elegant 
über Top-down-Prozesse ihre intendierten Ziele 
ansteuern, sie erreichen und in der Peripherie in 
Aktionen umsetzen. Sog. Feed-forward- und Feed- 
back-Kontrollsysteme sichern die Präzision einer 
motorischen Aktion in ihrer Eleganz, die gleichzei- 
tig dem geringsten ökonomischen Aufwand ent- 
spricht. In einer sog. „Schleife“ leiten zusätzliche 
sensomotorische Bottom-up-Prozesse die Qualität, 
den Erfolg oder Misserfolg eines Bewegungs- 
ablaufs zur kritischen Beurteilung in die zentralen 
sensomotorischen Zentren zurück. 

Weitere Informationen und Literaturangaben zu 
dieser Thematik sind im Teil I, Kap. 1.4 zu finden. 


Handlungsempfehlungen 


(Relevant für die Altersgruppen von 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


+ Sind die eigenaktiven, spontanen Bewegungs- 
abläufe flüssig, zügig und vollständig, auch im 
sprachlichen Bereich? 

 Existiert eine spontane Haltungskontrolle in 
Bauch- und Rückenlage, im Sitzen, Stehen und 
Gehen? Bei Kindern die schon frei gehen können, 
interessiert die Qualität der Spontanmotorik 
beim Rennen, Hüpfen, Treppen bewältigen, Drei- 
oder Laufrädchen fahren. 

e Bestehen Seitenunterschiede in Bewegung und 
Ruhehaltung? Wenn Seitenunterschiede: Wo- 
durch bedingt? 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Adäquate Physio- bzw. Ergotherapie, 

+ Einbau und Funktionsverbesserung der nicht in 
die Schleife integrierten sensomotorischen An- 
teile (gilt auch für Artikulationsstörungen), 

e Aktivierung der sensomotorischen Schleife 
durch wechselnde sensorische Angebote, wie 
u.a. visueller, taktiler, auditiver, kinästhetischer 
oder motorischer Art (therapeutische Aktivie- 
rung des Bottom-up-Systems). 
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Sind Auffälligkeiten als individuelle Varianten 
oder als Pathologie zu werten? 

« Könnten „Auffälligkeiten“ möglicherweise Aus- 
druck eines adaptiven Verhaltens sein, ausgelöst 
durch umweltbedingte oder kulturelle Konditio- 
nen, unter denen das Kind aufwächst? 


Therapeutische Konsequenzen 


e Anpassen einer Therapie an individuelle Schwä- 
chen, Ausfälle und Auffälligkeiten. 

Nützen vorhandener Stärken. Alternative, vari- 
ante Entwicklungswege anbieten und, falls ef- 
fektiv, weiterführen. 

Konfrontieren mit ähnlichen, etwas veränderten 
(varianten) sensomotorischen und verbalen oder 
nonverbalen, kommunikativen, dialogischen Si- 
tuationen und Aufgaben, die noch im adaptiven 
Bereich eigener, aktivierbarer Fähigkeiten liegen 
oder die mit motivierenden Angeboten eben 
noch aktiviert werden können. 

+ Aktivierung anderer sensomotorischer top- 
down-Prozesse (alternative efferente motorische 
oder sprachliche Programme). 

Aktivierung anderer sensomotorischer und/oder 
sprachlicher bottom-up-Prozesse durch verän- 
derte Therapie-, Spiel- oder Umweltangebote 
(z.B. Spielzeug, Kontakte zu anderen Kindern); 
das sensorisch veränderte Angebot führt zu al- 
ternativen afferenten oder efferenten oder auch 
mal zu beider Programme. 


15.2 Neurobiologische Systeme 
als Basiskonditionen 


Zusammen mit effektiven therapeutischen Kon- 
zepten sollen neurobiologische Basiskonditionen 
dazu dienen, bei bereits entstandenen oder bei 
drohenden Störungen zentraler Funktionen, den 
Aufbau neuronaler Aktivitäten des Gehirns hin zu 
alternativen, kompensatorischen Funktionen an- 
zuregen und zum Positiven zu verändern. 


15.2.1 Sensomotorisches System, 
mit Kleinhirn und Basalganglien 


Das sensomotorische System mit seinen beim heu- 
tigen Menschen deutlich vergrößerten Pyramiden- 
bahnen hat dem Gehirn des modernen Menschen 
einen qualitativ ganz außergewöhnlichen Zuwachs 
an Präzision seiner Sensomotorik verschafft bis 


15.2 Neurobiologische Systeme 


hin zu einer „Feinstmotorik“. Zugute kommt diese 
Präzision vor allem der Motorik der Finger, der 
kommunikativen, sozial orientierten Mimik, der 
Sicherung von Haltung und Bewegung und der 
Motorik der Sprache. Kleinhirn und Basalganglien 
sorgen dafür, dass diese extremen motorischen 
Funktionen sehr schnell, sehr flüssig und elegant 
über Top-down-Prozesse ihre intendierten Ziele 
ansteuern, sie erreichen und in der Peripherie in 
Aktionen umsetzen. Sog. Feed-forward- und Feed- 
back-Kontrollsysteme sichern die Präzision einer 
motorischen Aktion in ihrer Eleganz, die gleichzei- 
tig dem geringsten ökonomischen Aufwand ent- 
spricht. In einer sog. „Schleife“ leiten zusätzliche 
sensomotorische Bottom-up-Prozesse die Qualität, 
den Erfolg oder Misserfolg eines Bewegungs- 
ablaufs zur kritischen Beurteilung in die zentralen 
sensomotorischen Zentren zurück. 

Weitere Informationen und Literaturangaben zu 
dieser Thematik sind im Teil I, Kap. 1.4 zu finden. 


Handlungsempfehlungen 


(Relevant für die Altersgruppen von 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


+ Sind die eigenaktiven, spontanen Bewegungs- 
abläufe flüssig, zügig und vollständig, auch im 
sprachlichen Bereich? 

 Existiert eine spontane Haltungskontrolle in 
Bauch- und Rückenlage, im Sitzen, Stehen und 
Gehen? Bei Kindern die schon frei gehen können, 
interessiert die Qualität der Spontanmotorik 
beim Rennen, Hüpfen, Treppen bewältigen, Drei- 
oder Laufrädchen fahren. 

e Bestehen Seitenunterschiede in Bewegung und 
Ruhehaltung? Wenn Seitenunterschiede: Wo- 
durch bedingt? 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Adäquate Physio- bzw. Ergotherapie, 

+ Einbau und Funktionsverbesserung der nicht in 
die Schleife integrierten sensomotorischen An- 
teile (gilt auch für Artikulationsstörungen), 

e Aktivierung der sensomotorischen Schleife 
durch wechselnde sensorische Angebote, wie 
u.a. visueller, taktiler, auditiver, kinästhetischer 
oder motorischer Art (therapeutische Aktivie- 
rung des Bottom-up-Systems). 
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15.2.2 Serielle sensomotorische 
Speicher (Puffer) 


Komplexe und schnelle sensomotorische Aktionen 
benötigen einen besonderen Aufwand an neurona- 
ler Kontrolle. Sie sind vielfältig vernetzt, da die 
Präzision eines Ablaufes schwierig zu steuern ist 
und damit auch zeitaufwendig wird. Die Fähigkeit, 
trotzdem sehr schnell und zielgenau motorisch 
reagieren zu können, wird jedoch ermöglicht mit 
dem Auf- und Ausbau kaskadenartig (seriell) orga- 
nisierter neuronaler Speicher, in denen jeweils be- 
stimmte Anteile eines komplizierten Bewegungs- 
ablaufes gespeichert sind, die dann im Gesamt- 
ablauf einer motorischen Aktion hintereinander 
folgend voll automatisiert abgerufen werden. Ob- 
wohl solche derart schnellen und komplizierten 
Bewegungen kaum in ihrem Ablauf zu kontrollie- 
ren sind, werden sie doch genau durch sensorische 
Feed-back- und Feed-forward-Kontrollen verfolgt 
und wahrgenommen. Wenn irgend möglich, wer- 
den sie doch noch während ihres Ablaufes durch 
Top-down- und Bottom-up-Prozesse in ihrer Jus- 
tierung korrigiert. Wenn aber solche Korrekturen 
aus Zeitgründen nicht mehr möglich sind, werden 
die Mängel eines Bewegungsablaufes dennoch be- 
wusst wahrgenommen, mit dem Ziel ihn beim 
nächsten Mal zu optimieren. 

Solche sehr komplexe, serielle, sensomotorische 
Speicher erwerben sich, wie leicht zu verstehen ist, 
u.a. Musikerinnen und Musiker, Artisten, Tänze- 
rinnen und Tänzer, Handwerker, Hochleistungs- 
sportlerinnen und -sportler. 

Serielle Speicher sind während der Evolution 
durch den Gebrauch einer komplizierten Fein- 
motorik bei der Herstellung von Steinwerkzeugen 
und beim Zielen und Werfen von Steinen, Speeren, 
Netzen entstanden, also durch gezielte, ballistische 
Wurfleistungen, wie sie vor allem bei der Jagd und 
zur eigenen Verteidigung benötigt wurden. Auch 
bei der Entstehung und dem Erlernen von Sprache 
haben serielle Speicher eine Rolle gespielt und 
spielen sie noch heute. 

Offenbar existieren 2 Arten von Speicher: 

1. Genetisch vorgegebene Speicher zum Aufbau 
der menschlichen Gebrauchsmotorik, wie Ge- 
hen, Rennen, tägliche Hantierungen. 

2. Erlernte, kulturabhängige, neu installierte Spei- 
cher für individuelle, handwerkliche, künstleri- 
sche, musikalische, artistische, sportliche Fähig- 
keiten. 


Beide Arten von Speichern müssen durch intensi- 
ves Lernen und repetitives Üben erworben und er- 
halten werden. Bei Kindern, die neue motorische 
Funktionen erlernen wollen, ist leicht zu beobach- 
ten, wie sie unverdrossen und, trotz vieler und 
häufiger Rückschläge, keineswegs frustriert, son- 
dern bleibend vergnügt, immer von neuem die 
motorischen Aktionen wiederholen, die sie unbe- 
dingt lernen möchten. Zuschauer solcher senso- 
motorischer Bemühungen eines Kindes können 
beinahe den Eindruck gewinnen, dabei zuzuschau- 
en, wie sich in dessen Gehirn die zu bildenden 
neuronalen Netzwerke plastisch und funktionell 
verändern, stabilisieren und endlich das perfekte 
neuronale Substrat ausgebildet haben, das für ei- 
nen flüssigen und eleganten Ablauf eines senso- 
motorischen Neuerwerbs Voraussetzung ist. 

Mehr Informationen und Angaben zur Literatur 
über serielle Speicher sind im Teil I, Kap. 1.6.3 zu 
finden. 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppe von 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


e Bemüht sich das Kind intensiv und immer wie- 
der erneut und ohne frustriert zu sein, neue Be- 
wegungsabläufe selbstständig zu erlernen. 

e Zeigt das Kind bereits gut koordiniere, flüssig ab- 
solvierte, rasch ablaufende motorische Fertigkei- 
ten, wie u.a. flüssiges Drehen in die Rückenlage, 
in die Bauchlage und wieder zurück, Rollen im 
Liegen, Hochziehen zum Stehen, Krabbeln, Ge- 
hen mit Festhalten, freies Gehen. Bei Kindern, 
die bereits frei gehen können kann die Qualität 
ihre Spontanmotorik leicht beobachtet werden: 
Beim Rennen, Hüpfen, Abspringen, Teppen be- 
wältigen, Balancieren. 


Therapeutische Konsequenzen 


 Serielle Speicher entstehen nur durch intensives 
Üben. Sie können auch nur durch häufige Nut- 
zung stabilisiert und funktionsfähig gehalten 
werden. Der Spracherwerb unterliegt in seinen 
frühen Phasen den gleichen Bedingungen. 

+ Therapeutische Aktivitäten müssen demnach 
sich wiederholende (repetitive), sensomotori- 
sche Anteile serielle Prozesse anbieten, die noch 
nicht oder nur mangelhaft automatisiert sind. 
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15.2.3 Neuronale Netzwerke 


Neuronale Netzwerke entstehen aus dem Zusam- 
menschluss kleinerer oder größerer Gruppen 
meist exzitatorisch aktiver Neuronen. Der Ausbau 
erfolgt individuell; weil lernfähig, können sich 
neuronale Netzwerke lebenslang adaptiv verän- 
dern und umorganisieren und sind damit fähig, 

Fehler zu korrigieren. Sie speichern auch die emo- 

tionalen, affektiven Bewertungen von Ereignissen 

und Erfahrungen durch das limbische System (s. 

Kap. 1.4) und verwerten diese bei ähnlichen Vor- 

kommnissen. 

Individuelle neuronale Netzwerke entstehen 
auf 2 Arten: 

1. Genetisch determiniert als Grundstrukturen 
neuronaler Netzwerke für lebenswichtige und 
menschspezifische Eigenschaften, die einer 
neuronalen Steuerung bedürfen, wie z.B. die 
sog. Central Pattern Generators (CPG), die die 
Haltungsstabilisierung des Körpers vorbereiten 
und später sichern. Ähnliche determinierte 
Netzwerke müssen auch die Basis bieten für 
mathematisch-räumliches Wissen, und für die 
Entwicklung der Sprache. Dazu gehören auch 
individuelle Begabungen, die einem Menschen 
angeboren sind. 

2. Neue Netzwerke entstehen durch individuelle 
Erfahrungen und Lernen sowie durch müh- 
sames Training. Sind es Fähigkeiten, die in 
einem bestimmten kulturellen und zivilisatori- 
schen Ökosystem notwendig und deshalb er- 
lernt werden müssen, werden dafür neue Netz- 
werke eingerichtet und je nach Gebrauch aus- 
gebaut. 


Neuronale Netzwerke sind Voraussetzung für das 
Aneignen neuer Gedanken, Gefühle, Wahrneh- 
mungen und neuer sensomotorischer Fertigkeiten. 
Sie entstehen und bleiben nur durch eigene, per- 
sönliche, immer wiederkehrende Nutzung funk- 
tionell aktiv. Das bedeutet, dass ein Kind, ebenso 
wie ein Erwachsener, für die Funktionen seiner 
neuronalen Netzwerke selbst zuständig ist. Der 
Aufbau neuronaler Netzwerke erfordert, dass die 
Umweltkonditionen, in denen ein Kind aufwächst, 
aktiv aufgesucht und sensorisch gespürt werden. 
Bisher nicht existierende Speicher beginnen, sich 
neu zu etablieren, und integrieren sich im wei- 
teren Verlauf in für sie relevante, bereits bestehen- 
de Netze. Der Aufbau und die Umorganisation 
neuronaler Netzwerke benötigt vor allem Zeit, die 


15.2 Neurobiologische Systeme 


erforderlich ist, damit eine Neu- und Umstruktu- 
rierung der betroffenen neuronaler Netzwerke 
nicht nur in Gang gesetzt wird, sondern mit vielen 
Wiederholungen (Reentry-Effekten), die die beab- 
sichtigten Veränderungen in den neuronalen Net- 
zen fortlaufend stimulieren, integrieren und adap- 
tieren. 

Bei therapeutischen Aktivitäten sind Wieder- 
holungen zwingend, da nur auf diesem Weg wirk- 
liche Änderungen zu erwarten sind. Nicht zuletzt 
sei daran erinnert, dass zum stabilen Aufbau seri- 
eller Speicher auch ausreichend ungestörter Schlaf 
notwendig ist, in dem über die Hippokampi aus- 
gewählte, individuell bedeutsame Gedächtnis- 
inhalte in die Langzeitgedächtnisse gespeichert 
werden. 

Weitere Informationen und Literaturangaben 
sind im Teil I, Kap. 1.6 zu finden. 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppe von 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


+ Sind beim Kind eigene, spontane, altersentspre- 
chende, flüssige und gut koordinierte Hand- 
lungsverläufe vorhanden? 
Können altersentsprechend zu erwartende 
Handlungen durch verbale oder gestische Auffor- 
derungen ausgelöst und vom Kind aktiviert wer- 
den, z.B. Drehen von der Rückenlage in die 
Bauchlage und zurück, Krabbeln oder andere 
selbständige Fortbewegung, Hochziehen zum 
Stehen, selbständiges Gehen mit Festhalten? Bei 
schon frei gehenden Kindern, kann die Qualität 
der Spontanmotorik am Hüpfen, Rennen, Balan- 
cieren und an der Bewältigung einiger Stufen 
einer Treppe auf-und absteigend, beurteilt wer- 
den. 
Können therapeutisch intendierte und vorberei- 
tete motorische Abläufe vom Kind übernommen 
und auch weitergeführt werden? 
Zeigt das Kind nur vorsichtige oder ängstliche 
Handlungsabläufe? 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Einsatz therapeutischer Komponenten, die den 
Arbeitsbedingungen neuronaler Netzwerke ent- 
sprechen, wie langsames, geduldiges, vorsichti- 
ges, perpetuierendes, kontrollierendes Wieder- 
holen der gesamten, zu behandelnden Hand- 
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lungsverläufe oder deren wesentlicher Kom- 
ponenten. 

+ Geduldiges Warten auf immer wieder beginnen- 
de Selbstaktivierung, Aufmerksamkeit und ge- 
zielte Konzentration auf gefühlte Handlungsver- 
läufe. 

+ Aktivierung der Eigeninitiative. 

+ Immer wieder geduldiges Wiederholen zur Au- 
tomatisierung eines Handlungsverlaufs (Reentry- 
Effekte). 

e Wichtig: Geduldiges Abwarten und vorsichtiges 
Auslösen und Einlassen und evt. Weiterführen 
eigenständiger sensomotorischer Aktionen des 
zu behandelnden Kindes. 

e Handlungsverläufe möglichst in ihrem ganzen 
sensomotorischen Ablauf einüben. 

e Jedoch, wenn nicht möglich: Abfolgen zunächst 
nur auf erreichbare Ziele beschränken. 


15.2.4 Spiegelneurone (lmitation) 


Imitation ist das biologisch effektivste Lernsystem 
überhaupt, besonders in Kulturen, in denen die 
Kinderwelt nicht von der Erwachsenenwelt ge- 
trennt ist aber auch wo es viele Kinder gibt. Über 
Hunderttausende von Jahren war es die übliche 
Lernsituation für Kinder und ist es in vielen Kultu- 
ren auch heute noch. Die Fähigkeit zur Imitation 
hat sich evolutionär durchgesetzt und ist bis heute 
ein effektives Lernverhalten, besonders auch für 
soziale Regeln und soziales Verhalten, für motori- 
sches Lernen und für die Entwicklung der Sprache. 
Damit ist Imitation ein angeborenes Erbteil des 
Menschen, allerdings nicht ausschließlich mensch- 
spezifisch, denn auch im Tierreich, und hier beson- 
ders bei Vögeln und deren Gesang, spielt sie eine 
biologische, meist für die Partnerwahl entschei- 
dende Rolle. Die Fähigkeit einer direkten, nicht in- 
tentionellen Imitation beginnt Stunden oder weni- 
ge Tage nach der Geburt und bleibt lebenslang ak- 
tiv. Neugeborene sind bereits in der Lage, Mimik, 
Zungenbewegungen, Öffnen des Mundes und Be- 
wegungen der Arme nachzuahmen, wenn ihnen 
dazu Zeit gelassen wird. Die direkte Imitation ist 
ein ganz wesentlicher, oft übersehener Faktor bei 
motorischem Lernen z.B. beim Sport, bei der Spra- 
che, beim sozialen Verhalten und in der Mode, 
auch noch bei älteren Kindern, Jugendlichen und 
Erwachsenen. Spiegelneurone schienen seit ihrer 
Entdeckung bis heute, für viele neurobiologische 
und emotionale Phänomene eine rationale und 
ideale Erklärung zu bieten, was inzwischen jedoch 


zu deutlicher Kritik geführt hat [1]. Dazu hier noch 
ein Zitat aus einem Leserbrief des „Schwäbischen 
Tagblattes“ 2011, das die Bedeutung der sponta- 
nen Imitation für Kinder auf den Punkt bringt: 
„Kinder tun das, was wir (Erwachsene) machen, 
und nicht das, was wir sagen." Weitere Informatio- 
nen zu den Spiegelneuronen s.a. Kap. 1.6.4. 

Kinder imitieren vor allem handwerkliche Akti- 
vitäten, Mimik, Gestik, Haltungen und Bewegun- 
gen, Bewegungsabläufe, sowie soziales Verhalten, 
Sprache und emotionale Zustände. Kinder imitie- 
ren jedoch nur Personen, die ihnen nahe stehen 
oder Menschen, die ihnen durch eine Besonderheit 
auffallen oder sie sehr beeindrucken: Das ist eine 
Form der direkten Imitation. Auffällig ist, dass Kin- 
der nicht selten spontan etwas imitieren, was pri- 
mär nicht zu einem Nachahmen führen sollte. Da- 
zu 2 Beispiele: Körperlich behinderte Kinder und 
Erwachsene mit sehr auffälligen Bewegungsbil- 
dern, wie z.B. Hemiparesen, Dystonien, Tics, wer- 
den, ganz gegen deren Intentionen, oft von Kin- 
dern spontan nachgeahmt. Oder: Ein 3-jähriger 
spricht einen ganzen Satz einer Person wortwört- 
lich und auch in der Prosodie stimmig nach, ohne 
den Inhalt (des Satzes) überhaupt verstanden zu 
haben. Weder Kinder noch Erwachsene waren hier 
bewusst „intentionale Akteure“ (s.i. Folgenden) 
mit dem Ziel hin zu einer „geteilten Intentionali- 
tät“. Kinder imitieren oft scheinbar ganz unbe- 
wusst, vielleicht eher intuitiv, wobei offen bleibt, 
warum ihr Bewusstsein gerade dasjenige, was sie 
imitieren, ausgewählt hat. 

Es existiert indessen auch noch eine andere, we- 
niger spektakuläre Form der Imitation, die als Ba- 
siskondition der kindlichen Entwicklung und als 
Entwicklungsgenerator der sozialen und kogniti- 
ven Entwicklung Schub verleiht. Kinder versuchen 
gegen Ende des erste Lebensjahres, mit Gesten, 
Mimik oder auch verbal (also kommunikativ und 
kooperativ) die Aufmerksamkeit ihrer Bindungs- 
personen auf andere Personen, Bilder, Tiere oder 
Gegenstände zu lenken, um sich, zusammen mit 
ihnen, bereits Bekanntem oder Novitäten aus ihrer 
näheren Umgebung zuzuwenden. Primäre Bezugs- 
personen nutzen die gleiche Technik, um die Auf- 
merksamkeit des Kindes zielgerichtet auf eine alte 
oder neue Attraktion zu lenken. Diese Art einer so- 
zialen Interaktion hat Zollinger [8] „Triangulie- 
rung“ genannt (Kind - Bindungsperson - ein ge- 
meinsames Objekt oder Subjekt), im englischen 
Sprachbereich der Entwicklungsforschung auch als 
Pointing (Zeigen, Hinweisen) bekannt. Da Kinder in 
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diesem Alter bereits wissen, dass sie die Aufmerk- 
samkeit ihrer primären Bezugspersonen durch Tri- 
angulierung gewinnen können, und von sich aus 
auch dazu „intendieren“, eine soziale oder verbale 
Kommunikation zu beginnen, wird nach Tomasello 
[7] aus dem agierenden Kind ein „intentionaler 
Akteur“. Die vom intentionalen Akteur angestoße- 
ne nun gemeinsame Aktion von Kind und Bin- 
dungsperson nennt Tomasello „geteilte Intentiona- 
lität“. Hier kommt die Imitation wieder mit ins 
Spiel. Agiert ein Kind in einer „geteilten Intentio- 
nalität“, laufen Lernprozesse ab, die zu neuen 
Kompetenzen im kommunikativen, sozialen und 
kognitiven Verhalten führen. Tomasello [7] spricht 
in diesem Zusammenhang dann von „Imitations- 
lernen“, aus dem letztendlich Kultur und Kulturen 
entstanden sind. Während Zollinger mit dem Be- 
griff der Triangulierung ein transitorisches Phäno- 
men der kindlichen Entwicklung beschreibt, ver- 
steht Tomasello unter „geteilter Intentionalität“ 
eine viel weiter führende, ganz allgemeine Fähig- 
keit einer Person, mit anderen Personen gemein- 
same Absichten zu verfolgen und dabei auch Ver- 
pflichtungen einzugehen, die durch gemeinsame 
Aufmerksamkeit und wechselseitigem Wissen und 
Interesse geformt und auch kontrolliert werden, 
„basierend auf den kooperativen Motiven, anderen 
zu helfen und Dinge mit ihnen zu teilen“ [7]. 

Therapeutinnen und Therapeuten sind für ihre 
kleinen Patienten, wenn sie gut miteinander ko- 
operieren, ebenfalls „intentionale Akteure“, von 
denen sie sich gerne zu Aktivitäten motivieren las- 
sen, womit sie sich dann, nach Tomasello, optima- 
lerweise im Modus einer „geteilten Intentionalität“ 
befinden. 


Handlungsempfehlungen 


(Relevant für die Altersgruppe von 6 Monaten bis 
etwa 4 Jahren.) 


Prüfen 


e Imitiert das Kind spontane und/oder therapeu- 
tisch vorgegebene motorische, mimische oder 
sprachliche Aktionen? 

e Imitiert es spontan andere Kinder motorisch, mi- 
misch oder sprachlich? 

e Imitiert das Kind in „Als ob“-Spielen alleine oder 
mit anderen Kindern erlebte oder gesehene All- 
tagsaktivitäten aus seinen Lebens- und Erfah- 
rungsbereichen? 


15.2 Neurobiologische Systeme 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Anregungen zur Imitation anbieten, wie z.B. kor- 
rektes Zeigen und Anbieten von Haltungen und 
Bewegungsabläufen mit der Aufforderung, sie zu 
imitieren. 

° Zur Kommunikation und Imitation anregen: 
Eigene, verstärkt ausdrucksvolle mimische und 
gestische Aktivitäten. 


15.2.5 Limbisches System, 
somatische Marker 


Das limbische System umfasst die 2 Mandelkerne 
(Amygdalae), ein Dopamin-produzierendes neuro- 
nales großes Netzwerk, die 2 Hippokampi und den 
basalen präfrontalen Kortex. 

Alle sensorischen Afferenzen, ob von außen oder 
aus dem Körper kommend, gelangen zunächst in 
den Thalamus, der entscheidet, welchen sensori- 
schen Informationen Zutritt zum Kortex und da- 
mit ins Bewusstsein zugestanden wird und wel- 
chen nicht. Bevor sensorische Erfahrungen jedoch 
den Thalamus erreichen, wird ein gewisser Pro- 
zentsatz an Informationen direkt in das limbische 
System umgeleitet. Es prüft die in der sensorischen 
Information enthaltenen emotionalen Botschaften 
und ordnet sie ein. Sind sie unerfreulicher Art, 
werden sie den beiden Mandelkernen (Amygdalae) 
zugewiesen; sind sie erfreulicher Art, dem großen 
mesolimbischen neuronalen Netzwerken und dem 
dortigen Nucleus accumbens, die daraufhin Dopa- 
min ausschütten, einen Botenstoff, der auch ande- 
re Botenstoffe mit positiven emotionalen Effekten 
im Gehirn aktiviert. 

Die Aktivierung des Mandelkern-Systems hat 
Folgen: "Mandelkern-Erfahrungen" werden, wenn 
irgend möglich, vermieden; sie sollen sich nicht 
wiederholen. Lernen unter „Mandelkern-Bedin- 
gungen“ ist wenig effektiv bis kontraproduktiv, 
angstbesetzt, demotivierend, fehlerbehaftet und 
unökonomisch. 

„Dopa-Lernen“ hingegen ist belohnend, moti- 
viert zur Wiederholung gleicher oder ähnlicher Er- 
fahrungen, ist hoch effektiv und produktiv; gelernt 
wird mit Freude. 

Die als positiv oder negativ bewerteten Erfah- 
rungen werden in die Hippokampi und von dort 
aus, nach nochmaliger Kontrolle auf ihre Gesamt- 
bedeutung für das individuelle Leben, mit ihren 
emotionalen „Einfärbungen“ und Zuordnungen in 
das Langzeitgedächtnis übertragen. Abgekürzt und 
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etwas salopp ausgedrückt, sprechen wir vom ne- 
gativen "Mandelkern-Lernen“ bzw. von „Mandel- 
kern-Therapien“ oder „Mandelkern-Erfahrungen“ 
und vom positivem „Dopa-Lernen“, von „Dopa- 
Therapien“ und von "Dopa-Erfahrungen". 
Nachdem alle Situationen, Erlebnisse, Erfahrun- 
gen und Lernsituationen immer begleitet sind von 
mehr oder weniger spürbaren körperlichen (soma- 
tischen) Manifestationen (Pulsschlag, Hautfarbe, 
Übelkeit, Kloß im Hals, Schwitzen, Schmetterlinge 
im Bauch um nur einige zu nennen) spricht Dama- 
sio [2], auf die limbische Bewertung zielend, von 
positiven oder negativen „somatischen Markern". 
Sie werden in den neuronalen Netzwerken des 
Langzeitgedächtnisses abgelegt und stellen zeit- 
lebens durch Erfahrung erworbene Körperempfin- 
dungen dar, die dann bei erneuter Exposition, z.B. 
in einer Lernsituation, negativ oder positiv spürbar 
werden. „Mandelkern-Erfahrungen“ führen dazu, 
solche negative Empfindungen, wenn irgend mög- 
lich, zu vermeiden. Sie dienen allenfalls dem Auf- 
bau weiterer adaptiver Verhaltensmodifikationen, 
mit denen sich zukünftige "Mandelkern-Erfahrun- 
gen" vermeiden lassen (Vermeidungsstrategien). 
Weitere Informationen und Literatur zu diesem 
Thema und zur Bedeutung des präfrontalen Kortex 
können im Teil I, Kap. 1.4.6 nachgelesen werden. 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppen 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


e In welchem affektiven Zustand befindet sich das 
Kind bei Kontaktaufnahme? 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Empathie betonende verbale und nonverbale 
„Dialoge“. 

° Dopamin-aktivierende Therapien anstatt „Man- 
delkern-Therapien“. 

° Dopamin-dominierte, emotionale, empathische 
Grundstimmung der therapeutischen Arbeit för- 
dern. 

+ Therapiestrategien mit möglichst vielen positi- 
ven somatischen Markern versehen, damit diese 
auch als positive motorische Erfahrungen in das 
Langzeitgedächtnis übertragen werden können. 

° Angestrebte therapeutische Ziele sollten in ab- 
sehbarer Zeit auch erreichbar sein, da sonst mit 


der Zeit Frustrationen und damit Mandelkern- 
Effekte aktiviert werden. 

° Angestrebte Therapieeffekte sollten funktionelle 
Gewinne bringen und eine Verbesserung alltags- 
relevanter Funktionen oder Aktivitäten, damit 
sich selbst verstärkende Regelkreise entstehen 
und daraus mittelfristig eine Verbesserung der 
Lebensqualität und verbesserte Teilhabe am so- 
zialen Leben. Wenn Kinder sich gegen therapeu- 
tische Aktivitäten heftig wehren, schreien, sich 
verweigern oder abschalten, liegt es nahe, dass 
mit negativen somatischen Markern und mit 
einer „Mandelkern-Therapie“ ineffektiv gearbei- 
tet wird, oder dass, unbeabsichtigt, negative sen- 
sorische Prägungen im Langzeitgedächtnis reak- 
tiviert werden. 


15.3 Entwicklungsgeneratoren 


Nach unserer Definition sind Entwicklungsgenera- 
toren angeborene, unter evolutionärem Druck ent- 
standene Verhaltensweisen, die bestimmten, sich 
entfaltenden Entwicklungsansätzen einen be- 
trächtlichen Schub bzw. Drang verleihen, und die- 
se beschleunigen. 


15.3.1 Drang zur Teilhabe, 
Imitation, frühe Kooperation, 
geteilte Intentionalität 


Wer wache Kinder in den ersten Lebenstagen ge- 
nauer in ihrem Verhalten beobachtet und dabei 
auch die Mimik und die Vielfalt des Gesichtsaus- 
druckes nicht vergisst, wird immer wieder darüber 
erstaunt sein, mit welcher Energie, Lebensbeja- 
hung, mit welchem Optimismus und Unterneh- 
mensdrang sie signalisieren, dass sie durchaus und 
ganz ernsthaft dabei sind, am menschlichen Leben 
aktiv teilnehmen zu wollen. Auffällig ist dabei, 
dass es Neugeborene gibt, die bereits wenige h 
nach der Geburt hell wach sind, mit unverhohle- 
nem Interesse ganz weit ihre Augen öffnen und ge- 
radezu darauf zu warten scheinen, dass nun ihr Le- 
ben gleich in Fahrt kommen werde. Solche Kinder 
sind auch bereit, Mimik, die sie sehen (Mund zu 
öffnen, Zunge zu bewegen) nachzuahmen, gut zu 
trinken, und sie versuchen sich mit dem Kopf der 
Stimme der Mutter zuzuwenden. Sie sind offenbar 
bereits fähig, sicher die Stimme ihrer Mutter auch 
im Stimmengewirr anderer Menschen erkennen 
zu können. 
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etwas salopp ausgedrückt, sprechen wir vom ne- 
gativen "Mandelkern-Lernen“ bzw. von „Mandel- 
kern-Therapien“ oder „Mandelkern-Erfahrungen“ 
und vom positivem „Dopa-Lernen“, von „Dopa- 
Therapien“ und von "Dopa-Erfahrungen". 
Nachdem alle Situationen, Erlebnisse, Erfahrun- 
gen und Lernsituationen immer begleitet sind von 
mehr oder weniger spürbaren körperlichen (soma- 
tischen) Manifestationen (Pulsschlag, Hautfarbe, 
Übelkeit, Kloß im Hals, Schwitzen, Schmetterlinge 
im Bauch um nur einige zu nennen) spricht Dama- 
sio [2], auf die limbische Bewertung zielend, von 
positiven oder negativen „somatischen Markern". 
Sie werden in den neuronalen Netzwerken des 
Langzeitgedächtnisses abgelegt und stellen zeit- 
lebens durch Erfahrung erworbene Körperempfin- 
dungen dar, die dann bei erneuter Exposition, z.B. 
in einer Lernsituation, negativ oder positiv spürbar 
werden. „Mandelkern-Erfahrungen“ führen dazu, 
solche negative Empfindungen, wenn irgend mög- 
lich, zu vermeiden. Sie dienen allenfalls dem Auf- 
bau weiterer adaptiver Verhaltensmodifikationen, 
mit denen sich zukünftige "Mandelkern-Erfahrun- 
gen" vermeiden lassen (Vermeidungsstrategien). 
Weitere Informationen und Literatur zu diesem 
Thema und zur Bedeutung des präfrontalen Kortex 
können im Teil I, Kap. 1.4.6 nachgelesen werden. 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppen 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


e In welchem affektiven Zustand befindet sich das 
Kind bei Kontaktaufnahme? 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Empathie betonende verbale und nonverbale 
„Dialoge“. 

° Dopamin-aktivierende Therapien anstatt „Man- 
delkern-Therapien“. 

° Dopamin-dominierte, emotionale, empathische 
Grundstimmung der therapeutischen Arbeit för- 
dern. 

+ Therapiestrategien mit möglichst vielen positi- 
ven somatischen Markern versehen, damit diese 
auch als positive motorische Erfahrungen in das 
Langzeitgedächtnis übertragen werden können. 

° Angestrebte therapeutische Ziele sollten in ab- 
sehbarer Zeit auch erreichbar sein, da sonst mit 


der Zeit Frustrationen und damit Mandelkern- 
Effekte aktiviert werden. 

° Angestrebte Therapieeffekte sollten funktionelle 
Gewinne bringen und eine Verbesserung alltags- 
relevanter Funktionen oder Aktivitäten, damit 
sich selbst verstärkende Regelkreise entstehen 
und daraus mittelfristig eine Verbesserung der 
Lebensqualität und verbesserte Teilhabe am so- 
zialen Leben. Wenn Kinder sich gegen therapeu- 
tische Aktivitäten heftig wehren, schreien, sich 
verweigern oder abschalten, liegt es nahe, dass 
mit negativen somatischen Markern und mit 
einer „Mandelkern-Therapie“ ineffektiv gearbei- 
tet wird, oder dass, unbeabsichtigt, negative sen- 
sorische Prägungen im Langzeitgedächtnis reak- 
tiviert werden. 


15.3 Entwicklungsgeneratoren 


Nach unserer Definition sind Entwicklungsgenera- 
toren angeborene, unter evolutionärem Druck ent- 
standene Verhaltensweisen, die bestimmten, sich 
entfaltenden Entwicklungsansätzen einen be- 
trächtlichen Schub bzw. Drang verleihen, und die- 
se beschleunigen. 


15.3.1 Drang zur Teilhabe, 
Imitation, frühe Kooperation, 
geteilte Intentionalität 


Wer wache Kinder in den ersten Lebenstagen ge- 
nauer in ihrem Verhalten beobachtet und dabei 
auch die Mimik und die Vielfalt des Gesichtsaus- 
druckes nicht vergisst, wird immer wieder darüber 
erstaunt sein, mit welcher Energie, Lebensbeja- 
hung, mit welchem Optimismus und Unterneh- 
mensdrang sie signalisieren, dass sie durchaus und 
ganz ernsthaft dabei sind, am menschlichen Leben 
aktiv teilnehmen zu wollen. Auffällig ist dabei, 
dass es Neugeborene gibt, die bereits wenige h 
nach der Geburt hell wach sind, mit unverhohle- 
nem Interesse ganz weit ihre Augen öffnen und ge- 
radezu darauf zu warten scheinen, dass nun ihr Le- 
ben gleich in Fahrt kommen werde. Solche Kinder 
sind auch bereit, Mimik, die sie sehen (Mund zu 
öffnen, Zunge zu bewegen) nachzuahmen, gut zu 
trinken, und sie versuchen sich mit dem Kopf der 
Stimme der Mutter zuzuwenden. Sie sind offenbar 
bereits fähig, sicher die Stimme ihrer Mutter auch 
im Stimmengewirr anderer Menschen erkennen 
zu können. 
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Allerdings gibt es auch den anderen Typ der 
Neugeborenen, die den Eindruck erwecken, noch 
nicht ganz in dieser Welt angekommen zu sein: 
Der Blick wandert in die Ferne, das Fixieren eines 
Gesichtes gelingt, wenn überhaupt, nur kurzfristig. 
Sie schlafen noch viel und lassen sich nur schwer 
aus ihrer scheinbar noch pränatalen Ruhe bringen. 
Sie benötigen etwas mehr Zeit, bis auch sie zu er- 
kennen geben, dass sie nun bereit sind, sich aktiv 
am menschlichen Leben zu beteiligen. 

Kinder wollen dabei sein, möchten dazu gehö- 
ren und bald auch das Gleiche tun, wie alle ande- 
ren auch. Dieses Streben nach Beteiligung wird 
gegen Ende des ersten Lebensjahres zu vorpro- 
grammierten ersten Konflikten führen, weil einer 
Teilhabe, wie sie im kindlichen Sinne stattfinden 
sollte, natürliche und kulturell bedingte Grenzen 
gesetzt sind. Der Entwicklungsgenerator „Drang 
nach Teilhabe und Kooperation“ ist ein in der 
menschlichen Evolution zutiefst verwurzeltes, 
nach Durchsetzung drängendes, adaptives Verhal- 
ten. Es ermöglicht eine optimale Anpassung an Le- 
bensbedingungen, in die Kinder hineingeboren 
werden, an deren ökologische Grundbedingungen 
und an die vorgegebenen kulturellen Sitten und 
Gebräuche. 

Der Drang nach Teilhabe kann als übergeord- 
neter Begriff verstanden werden für die von Toma- 
sello [2] genauer untersuchte Kooperationsbereit- 
schaft von etwas mehr als 1-jährigen Kindern. Sie 
helfen, wenn sie sehen, dass Erwachsene keine 
freie Hand haben, sie informieren mit zeigenden 
Gesten, wo etwas geschehen soll, wenn sie die Zu- 
sammenhänge verstehen, und sie teilen Nahrung, 
Süßigkeiten und Gegenstände mit anderen, wenn 
sie dies für angebracht erachten. Nach Meinung 
von Tomasello sei dieses altruistische Verhalten 
angeboren und unter dem Druck der Evolution 
entstanden, weil Helfen, Empathie, Teilen sich 
auch unter evolutionären Gesichtspunkten lohnen 
würde. Im Alter von etwa 3 Jahren hätten Kinder 
dann für ihre Kultur gelernt, wann, wo und wem 
zu helfen sei, wem etwas gezeigt werden müsse, 
und wann es angesagt sei, etwas zu teilen. Ab die- 
sem Alter seien Kinder dann das, was Menschen 
tatsächlich seien, altruistisch und egoistisch zu- 
gleich. 

Von einer These einer angeborenen frühkindli- 
chen Altruistik auszugehen, wie sie von Tomasello 
vertreten wird, bleibt allerdings nicht unwider- 
sprochen. Dweck [4] bestreitet nicht, dass ein ge- 
wisser Teil des altruistischen Verhaltens angebo- 


15.3 Entwicklungsgeneratoren 


ren ist, es spräche jedoch einiges dafür, dass kogni- 
tive, kulturelle und erzieherische Faktoren eine 
sehr viel bedeutsamere Rolle spielen würden als 
bisher angenommen, was auch ihre eigenen Un- 
tersuchungen zeigen würden. Wie dem auch sei: 
Die Bereitschaft und Fähigkeit von Menschen, „ge- 
meinsame Vorhaben und Aktionen abzusprechen 
und zu verfolgen und dazu auch Verpflichtungen 
zu übernehmen“, nennt Tomasello „geteilte Inten- 
tionalität“. Diese zunächst für soziale Situationen 
beschriebene Kooperation lässt sich ohne weiteres 
auch auf die Situationen einer therapeutischen Ko- 
operation übertragen und anwenden. 

Weitere Informationen zu Drang zur Teilhabe 
am menschlichen Leben s. a. Teil I, Kap. 4.1.1. 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppe 0-6 Jahren.) 


Prüfen 


e Welches Teilhabeverhalten zeigt das Kind? Inte- 
ressiert? Abweisend? 

e Ist Kooperationsbereitschaft vorhanden? In wel- 
chem Maße? Will es sich an angebotenen Aktivi- 
täten beteiligen? 


Therapeutische Konsequenzen 


e Immer wieder Versuche, Teilhabe-Verhalten zu 
wecken und zu ermöglichen: Dabei zu sein, mit- 
zumachen und wenn auch nur in Ansätzen. 

+ Möglichkeiten der Kooperation (geteilte Inten- 
tionalität) suchen, ausprobieren und nutzen. 

+ Beide Strategien, wenn sie greifen, wirken dopa- 
minerg. 

+ Teilhabe und geteilte Intentionalität sind der 
beste Schutz gegen Frustrationen und Resignati- 
on, die durch krankheits- oder entwicklungs- 
bedingte Einschränkungen einer Teilhabe ent- 
standen sind. 


15.3.2 Bindung und 
Bindungsverhalten 


Nichts ist für Kinder in den ersten Jahren zum 
Überleben und für die weitere Entwicklung wich- 
tiger als eine sichere Bindung an einige verläss- 
liche Bindungspersonen. Von ihnen weiß und fühlt 
sich ein Kind akzeptiert, geliebt, geschützt und sei- 
nen Bedürfnissen entsprechend versorgt. Der Ent- 
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Basiskonditionen entwicklungsfördernder Therapien 


wicklungsgenerator „Bindungsverhalten“ drängt 
auf das Entstehen einer solchen stabilen, bleiben- 
den, nachhaltigen Bindung auch als Voraussetzung 
und Basis (Secure Base) für die Autonomieentwick- 
lung. Insofern ist die weitere Entwicklung zu einer 
eigenen, selbstständigen, selbstbewussten, lern- 
bereiten und sozial kompetenten Persönlichkeit 
entscheidend und nachhaltig davon abhängig, wie 
die primären Bindungserfahrungen verlaufen sind. 

Zusätzliche Informationen und Literatur zu die- 
sem Thema sind in Teil I, Kap. 4.1.1 zu finden. 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppe 0-4 Jahre.) 


Prüfen 


e Qualität des Bindungsverhaltens zwischen Bin- 
dungsperson und Kind? 


Therapeutische Konsequenzen 


e Sicher und unsicher gebundene Kinder erleben 
eine Behandlung durch eine ihnen fremde Per- 
son in einer fremden Situation als Stress und als 
eine Gefahr einer möglichen Trennung von der 
Bindungsperson. 

Daher: Einfühlsames Eingehen auf die Art der 

emotionalen Stimmung und der Bereitschaft 

eines Kindes, sich behandeln oder nicht behan- 
deln zu lassen. 

° Daher primär keine Trennung von Kind und Bin- 
dungsperson während der Therapie. 

e Wenn nötig, dem Kind und seiner Bindungsper- 
son während der Therapie immer wieder Gele- 
genheiten zur Rückversicherung bieten (Blick- 
und Körperkontakt, Pausen auf dem Schoß der 
Bindungsperson). 

oe Wenn der Verhaltenszustand nicht optimal ist, 
dem Kind Zeit und Gelegenheit bieten, seinen 
Verhaltenszustand selbst zu regulieren. 


15.3.3 Transitorische Gegenstände 
(Übergangsobjekte) 


„Iransitorische Objekte“ sind Gegenstände, wie 
Plüschtiere, Schmusetücher, Puppen, Schnuller 
oder der eigene Daumen, die für ein Kind die wich- 
tigste Bindungsperson, meist die Mutter, repräsen- 
tieren, wenn diese nicht präsent ist oder vorüber- 
gehend nicht zur Verfügung steht. Wenn transito- 


rische Gegenstände von einem Kind mitgeführt 
werden, sollten sie immer greifbar sein. Geht ein 
transitorischer Gegenstand verloren oder ist er ge- 
rade nicht auffindbar, wird diese Situation vom 
limbischen System des Kindes als ein drohender 
Verlust seiner Bindungsperson bewertet. Der Ent- 
wicklungsgenerator „Transitorische Gegenstände“ 
hilft, die ausschließliche Bindung an die Mutter 
ohne bleibende Verstörungen zu lösen und mit der 
Zeit ein tragfähiges, partnerschaftliches Bindungs- 
verhalten zu den primären Bindungspersonen (s.a. 
Kap. 4.1.2, Kap. 4.1.3 und Kap. 6.4) zu finden. 


Handlungsempfehlungen 


(Relevant für die Altersgruppe 6 Monate bis 4 Jah- 
re.) 


Prüfen 


+ Transitorische Gegenstände symbolisieren die 
wichtigste Bindungsperson, also meist die Mut- 
ter. Welche und wie viele Bindungspersonen hat 
Kind? 

e Der Verlust, die Missachtung, eines transitori- 
schen Gegenstandes lässt ein Kind befürchten, 
seine Mutter zu verlieren: Trägt das Kind einen 
transitorischen Gegenstand mit sich? Benötigt 
das Kind bei der Kontaktaufnahme einen tran- 
sitorischen Gegenstand? 


Therapeutische Konsequenzen 


e Werden transitorische Gegenstände zur Thera- 
pie mitgebracht, diese direkt ansprechen und sie 
in ihrer Funktion würdigen. Sind es Puppen oder 
Plüschtiere, diese auch begrüßen. 

+ Keine Werturteile abgeben (dreckig, hässlich, 
deutliche Gebrauchsspuren, haben nur Babys 
u.d.). 

+ Kein abruptes Wegnehmen. 

+ Tiere oder Puppen in der Nähe platzieren: An ih- 
nen kann u.a. gezeigt werden, welche therapeu- 
tischen Schritte jetzt geplant sind. 

+ Wenn mitgebrachte transitorische Gegenstände 
begrüßt wurden, sich dann auch von ihnen ver- 
abschieden. 

e Bei Nichtbeachtung oder Kritik an der symboli- 
schen Bedeutung der mitgebrachten transitori- 
schen Gegenstände: Gefahr einer „Mandelkern- 
Therapie“. 
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15.3.4 Die Magische Phase 


Diese immer noch kaum bekannte, jedoch uner- 
lässliche und eigentlich unübersehbare Entwick- 
lungsphase absolvieren alle Kinder. Sie ist angebo- 
ren und damit wohl eine der ganz wenigen kultur- 
unabhängigen Entwicklungsphänomene über- 
haupt. Alle Kinder durchlaufen sie etwa zwischen 
dem 3. bis 6. Lebensjahr. Die magische Phase ist 
ein Entwicklungsgenerator, der Kindern hilft, ohne 
Gefährdung der eigenen Identität und ihres Selbst- 
wertgefühls, die bisherige Welt der Gefühle und 
Wünsche zu verlassen und sich hin zu einer realis- 
tischeren Akzeptanz der Konditionen des eigenen 
Lebens und des Lebens überhaupt zu entwickeln. 
In der magischen Phase glauben Kinder, dass ihre 
Gedanken und Handlungen und die ihrer nächsten 
Bindungspersonen Ursache allen Geschehens und 
aller Realitäten seien. Die Folge solcher Vorstellun- 
gen sind Omnipotenzgefühle, aber auch Ängste vor 
Bedrohungen durch andere Personen oder durch 
unerfreuliche Märchenfiguren, wie den Wolf oder 
das Rumpelstilzchen. In dieser Phase gewinnen 
Kinder erst allmählich sichere Vorstellungen von 
Ursachen und Wirkungen, von Zeitabläufen und 
zeitlichen Dimensionen. Sie haben keine realen 
Vorstellungen über sich selbst und was sie sein 
möchten, auch nicht über kulturspezifische mora- 
lische und sittliche Grundbegriffe. Aber: Die ange- 
borene, frühe Fähigkeit zu einer empathischen, in- 
tentionellen Kooperation und Hilfsbereitschaft 
einjähriger Kinder entsteht weitaus früher und 
ganz unabhängig von der magischen Phase. 

Zur Illustration der typischen Denk- und Deu- 
tungsweise in der magischen Phase mag folgender 
Hinweis genügen: Ein knapp 6-jähriger, der in die 
erste Klasse geht, soll, da es über Nacht kalt gewor- 
den war, nach Meinung seiner Mutter seine rote 
Wollmütze aufsetzen, was er strikt und mit Ent- 
setzen verweigert, da der Wolf dann meinen kön- 
ne, er sei das Rotkäppchen mit all den bekannten 
Folgen. 

Weitere Informationen und Literatur über die 
magische Phase im Teil I, Kap. 4.1.3. 


15.3 Entwicklungsgeneratoren 


Handlungsempfehlungen 
(Relevant für die Altersgruppe 3-6 Jahre.) 


Prüfen 


+ Spielt die magische Phase eine bedeutsame Rolle 
für Kind (kommt z.B. als Pirat oder Ritter oder 
als Prinzessin verkleidet zur Therapie? 

 Berichtet selbst über Themen mit magischen In- 
halten? 

e Gemeinsames Betrachten eines Bilderbuches 
(z.B. Wimmelbuch). Kommen dabei Kommenta- 
re mit magischen Inhalten zur Sprache? 


Therapeutische Konsequenzen 


+ Kinder in der magischen Phase verstehen selten 
oder nicht, warum und was an ihnen untersucht 
oder therapiert werden soll. Daraus entstehen 
„magische“ Ängste“ über den eigenen Körper. 
Daher: 

Auf Kommentare und Fragen der Kinder achten, 
sie ernst nehmen, auch wenn sie zunächst ab- 
surd erscheinen mögen, und versuchen, diese 
korrekt zu beantworten. 

Falls Ängste bestehen: An sympathischen Stoff- 
tieren erklären, was therapeutisch beabsichtigt 
ist. 

Vorsicht bei der Arbeit mit Körperkontakt, da 
der eigene Körper vom Kind anders erlebt und 
verstanden wird, er könnte durch das Berühren, 
das Anfassen, durch therapeutische Aktivitäten 
in Gefahr geraten. 


15.3.5 Frühe Vertikalisierung 


Einer frühen Vertikalisierung stehen einige phy- 
siotherapeutische Schulen mit dem Einwand ent- 
gegen, dass zunächst alle vor der Vertikalisierung 
anstehenden Entwicklungsschritte absolviert und 
perfekt eingeübt sein müssten, bevor überhaupt 
an Hilfen zur Vertikalisierung zu denken sei. Sonst 
sei der regelhafte Ablauf der motorischen Entwick- 
lung gefährdet (vgl. Teil I, Entwicklungstheorien 
Kap. 1.3, Kap. 4.2.1, Kap. 4.2.2). Bei Kindern mit 
beinbetonten spastischen Paresen würde dazuhin 
eine Vertikalisierung die spastischen Paresen und 
die Gefahr der Kontrakturen nur verstärken. In der 
Tat: Wenn die neurologische Untersuchung eines 
Säuglings den Verdacht der Entstehung einer spas- 
tischen Diplegie ergibt, sollte nicht an einer frühen 
Vertikalisierung gearbeitet werden. 
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Eine frühe Vertikalisierung ist jedoch evolutio- 
när mit einem sehr hohen Selektionsdruck ange- 
strebt worden, am ehesten, wie heute argumen- 
tiert wird [3], [6], durch rasche und drastische Än- 
derungen des Klimas, wodurch sich gewohnte Le- 
bensräume veränderten oder verloren gingen. Um 
zu überleben, mussten sich unsere Vorfahren im- 
mer wieder anpassen [6]: Daraus entstand die auf- 
rechte Haltung des modernen Menschen, mit der 
er sich von der Entwicklung der Tierwelt prinzi- 
piell unterscheidet. Dazu kommt, dass mit dem Er- 
reichen eines aufrechten Gangs, Kleinkinder in 
mehr oder weniger aufrechten Körperhaltung von 
der Mutter oder anderen Personen getragen wer- 
den mussten. In vertikaler Position getragene Kin- 
der haben schon als Babys eine bessere Chance des 
Rundblickes und der Teilhabe als liegende Kinder. 
Vor allem in afrikanischen Kulturen wird noch 
heute bereits ab dem Ende des 2. und 3. Lebens- 
monats eine frühe Vertikalisierung angestrebt [5]. 

Die Vertikalisierung kommt dem Drang der Kin- 
der nach Teilhabe entgegen, da aus dieser Position 
die Welt, in der sie leben und aufwachsen, bereits 
aus der Erwachsenenperspektive wahrgenommen 
werden kann. Ein Kind, das einmal begriffen hat, 
welche Vorteile ihm eine Vertikalisierung bringt, 
wird freiwillig nicht mehr bereit sein, sie, aus wel- 
chen Gründen auch immer, aufzugeben. Der Schub 
des Entwicklungsgenerators „frühe Vertikalisie- 
rung“ intensiviert nicht nur die Teilhabe, sondern 
beschleunigt auch die weitere sensomotorische 
und posturale Entwicklung. 

Um keine Missverständnisse aufkommen zu las- 
sen: Wir propagieren hier nicht, sich unauffällig 
entwickelnde Kinder schon im Alter von 2-3 Mo- 
naten bewusst zur Förderung ihrer Entwicklung 
zu vertikalisieren. Die hier vorgetragenen Überle- 
gungen dienen ausschließlich therapeutischen 
Zwecken, damit der Entwicklungsgenerator „frühe 
Vertikalisierung“ gezielt therapeutisch genutzt 
werden kann. 


Handlungsempfehlung 


(Relevant für die Altersgruppe 2-6 Jahren, vorwie- 
gend bei Kindern mit bleibenden sensomotori- 
schen Ausfällen und Behinderungen.) 


Prüfen 


e Zeigt das Kind Bereitschaft zur Vertikalisierung? 

e Hat das Kind Probleme mit seiner Vertikalisie- 
rung? 

e Welche sensomotorischen Komponenten ver- 
ursachen die Schwierigkeiten? 


Therapeutische Konsequenzen 


° Aktivierung des sensomotorischen Systems zur 
Stehbereitschaft über taktil-kinästhetische, pro- 
priozeptive und vestibuläre Sensoren, sobald 
therapeutisch sinnvoll und möglich. 

e Aktivierung der Halte- und Stellreaktionen, so- 
bald die Vertikalisierung eine gewisse Stabilität 
und Akzeptanz erreicht hat. 

+ Aktivierung der Haltungskontrolle. 

e Aktivierung der Entwicklung über die Vertikali- 
sierung hinaus, sobald eine gewisse Stabilität 
und Akzeptanz erreicht ist. 

o Verbesserung der Teilhabe durch eine wesentlich 
verbesserte Wahrnehmung, die wiederum zu 
Imitation und aktiverer Teilnahme herausfor- 
dert. 
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Basiskonditionen entwicklungsfördernder Therapien 


Eine frühe Vertikalisierung ist jedoch evolutio- 
när mit einem sehr hohen Selektionsdruck ange- 
strebt worden, am ehesten, wie heute argumen- 
tiert wird [3], [6], durch rasche und drastische Än- 
derungen des Klimas, wodurch sich gewohnte Le- 
bensräume veränderten oder verloren gingen. Um 
zu überleben, mussten sich unsere Vorfahren im- 
mer wieder anpassen [6]: Daraus entstand die auf- 
rechte Haltung des modernen Menschen, mit der 
er sich von der Entwicklung der Tierwelt prinzi- 
piell unterscheidet. Dazu kommt, dass mit dem Er- 
reichen eines aufrechten Gangs, Kleinkinder in 
mehr oder weniger aufrechten Körperhaltung von 
der Mutter oder anderen Personen getragen wer- 
den mussten. In vertikaler Position getragene Kin- 
der haben schon als Babys eine bessere Chance des 
Rundblickes und der Teilhabe als liegende Kinder. 
Vor allem in afrikanischen Kulturen wird noch 
heute bereits ab dem Ende des 2. und 3. Lebens- 
monats eine frühe Vertikalisierung angestrebt [5]. 

Die Vertikalisierung kommt dem Drang der Kin- 
der nach Teilhabe entgegen, da aus dieser Position 
die Welt, in der sie leben und aufwachsen, bereits 
aus der Erwachsenenperspektive wahrgenommen 
werden kann. Ein Kind, das einmal begriffen hat, 
welche Vorteile ihm eine Vertikalisierung bringt, 
wird freiwillig nicht mehr bereit sein, sie, aus wel- 
chen Gründen auch immer, aufzugeben. Der Schub 
des Entwicklungsgenerators „frühe Vertikalisie- 
rung“ intensiviert nicht nur die Teilhabe, sondern 
beschleunigt auch die weitere sensomotorische 
und posturale Entwicklung. 

Um keine Missverständnisse aufkommen zu las- 
sen: Wir propagieren hier nicht, sich unauffällig 
entwickelnde Kinder schon im Alter von 2-3 Mo- 
naten bewusst zur Förderung ihrer Entwicklung 
zu vertikalisieren. Die hier vorgetragenen Überle- 
gungen dienen ausschließlich therapeutischen 
Zwecken, damit der Entwicklungsgenerator „frühe 
Vertikalisierung“ gezielt therapeutisch genutzt 
werden kann. 


Handlungsempfehlung 


(Relevant für die Altersgruppe 2-6 Jahren, vorwie- 
gend bei Kindern mit bleibenden sensomotori- 
schen Ausfällen und Behinderungen.) 


Prüfen 


e Zeigt das Kind Bereitschaft zur Vertikalisierung? 

e Hat das Kind Probleme mit seiner Vertikalisie- 
rung? 

e Welche sensomotorischen Komponenten ver- 
ursachen die Schwierigkeiten? 


Therapeutische Konsequenzen 


° Aktivierung des sensomotorischen Systems zur 
Stehbereitschaft über taktil-kinästhetische, pro- 
priozeptive und vestibuläre Sensoren, sobald 
therapeutisch sinnvoll und möglich. 

e Aktivierung der Halte- und Stellreaktionen, so- 
bald die Vertikalisierung eine gewisse Stabilität 
und Akzeptanz erreicht hat. 

+ Aktivierung der Haltungskontrolle. 

e Aktivierung der Entwicklung über die Vertikali- 
sierung hinaus, sobald eine gewisse Stabilität 
und Akzeptanz erreicht ist. 

o Verbesserung der Teilhabe durch eine wesentlich 
verbesserte Wahrnehmung, die wiederum zu 
Imitation und aktiverer Teilnahme herausfor- 
dert. 
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16 Physiotherapeutische Konzepte 


16.1 Zielsetzung: Entwick- 
lungsförderung 


Wir haben versucht zu zeigen, dass einige Basis- 
voraussetzungen zur physiotherapeutischen Be- 
handlung von Kleinkindern, wenn sie das Ziel der 
Entwicklungsförderung hat, unerlässlich sind, 
ganz unabhängig vom jeweiligen therapeutischen 
Konzept. 

Sie seien hier noch einmal kurz zusammen- 
gestellt: 

e Entwicklung verläuft individuell, adaptiv und 
höchst variant. 

° Daher sind variante Verläufe nicht als Pathologie 
fehl zu deuten. 

e Individualität würdigen, respektieren, als Res- 

source nutzen. 

Empathische, motivierende nonverbale und ver- 

bale „Dialoge“. 

e Achtsamkeit bei Kindern in den ersten Lebens- 
jahren: Bindungs- und Autonomieentwicklung. 

e Bei Kindern in den ersten Lebensjahren: Tran- 

sitorische Objekte und Verhaltensphänomene 

der magische Phase beachten und mit in die The- 
rapie einbeziehen. 

Dopaminerge, belohnende, motivierende Be- 

handlungsstrategien einsetzen. 

Vermeiden von „Mandelkern-Therapien“. 

Einbau von therapeutisch erworbenen positiven 

somatischen Markern in das Langzeitgedächtnis. 

e Vorsichtige, Zeit lassende Angebote zu einer be- 

lastbaren Kooperation zwischen Kind und The- 

rapeut auf der Basis einer geteilten Intentionali- 
tät, wobei Kind und Therapeut als intentionelle 

Akteure agieren. 

Aktivierung der Eigeninitiativen. 

Eigenaktivitäten unterstützen, anstoßen, lenken, 

auch als eine Art gewünschter intentioneller Ko- 

operation (S.0.). 

+ Therapien, die auf Verbesserungen der Funktio- 
nen bestimmter neuronaler Netzwerke angelegt 
sind, benötigen deutlich verlangsamte, spürbare 
und gezielte Bottom-up-Prozesse, die geduldig 
und zeitlassend immer wieder durchlaufen wer- 
den müssen. Letztlich dienen sie dem Aufbau 
und der Automatisierung neuronaler Netzwerke 
für die therapeutisch beabsichtigten und indivi- 
duell relevanten Funktionsabläufe. 


+ Frühe, achtsame Vertikalisierung als Motor für 
belohnende Motivation, Aufmerksamkeit, Kon- 
zentration, Imitation und Teilhabe. 


16.2 Physiotherapien mit oder 
ohne „Goldstandard“ 


Nach Darrha [1] ist der physiotherapeutisch ange- 
strebte „Gold-Standard“ immer noch das Hal- 
tungs- und Bewegungsbild gesunder Kinder (gele- 
gentlich als „Ideal-Motorik“ bezeichnet). Kompen- 
satorische motorische Haltungs- und Bewegungs- 
muster sind nicht gestattet und werden auch nicht 
toleriert, wie z.B. der Zwischenfersensitz, das Po- 
Rutschen oder Rollen zur Fortbewegung oder auch 
pathologische Gang- und Streckmuster zur Hal- 
tungsbewahrung u.ä. Zur Begründung wird ange- 
führt, dass das Zulassen alternativer oder patholo- 
gischer Haltungs- und Bewegungsformen zu nicht 
mehr beherrschbaren und schmerzhaften Spätfol- 
gen an Sehnen, Muskeln und Gelenken führen 
würde. 

Trotz der Einsicht, dass das Erreichen des Gold- 
standards bei bestimmten Erkrankungen oder bei 
erworbenen, zentralen Läsionen therapeutisch 
nicht möglich sein wird, werden die therapeuti- 
schen Strategien so weiter fortgeführt, als ob ein 
normales oder ein fast normales Bewegungsbild 
doch irgendwann zu erreichen sei. Immer noch ist 
zu hören: Therapeutinnen und Therapeuten hät- 
ten vor allem und zuerst die Aufgabe, mangelhafte 
Funktionen so weit zu fördern, dass sie den idea- 
len motorischen Ablauf voll ersetzen oder ihm 
doch sehr nahe kommen würden. 

Das therapeutische Ziel der Annäherung an ei- 
nen Goldstandard kann als gutes Beispiel dafür 
gelten, dass die Notwendigkeit einer emphati- 
schen, intentionellen Kooperation nicht gesehen 
wird: 

1. Die Therapeutin, der Therapeut weiß alleine, 
wie zu behandeln ist. 

2. Nach den individuellen Wünschen und Zielset- 
zungen des Patienten wird nicht gefragt. 

3. Die Forderungen nach einer Alltagsrelevanz der 

Therapie und die Eigenmotivation spielen, wenn 

überhaupt, nur eine geringe Rolle. 


Therapie-Schulen und deren Konzepte vertreten in 
der Regel ihre eigenen theoretischen Grundlagen 
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16 Physiotherapeutische Konzepte 


16.1 Zielsetzung: Entwick- 
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nen bestimmter neuronaler Netzwerke angelegt 
sind, benötigen deutlich verlangsamte, spürbare 
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und zeitlassend immer wieder durchlaufen wer- 
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+ Frühe, achtsame Vertikalisierung als Motor für 
belohnende Motivation, Aufmerksamkeit, Kon- 
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16.2 Physiotherapien mit oder 
ohne „Goldstandard“ 
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muster sind nicht gestattet und werden auch nicht 
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pathologische Gang- und Streckmuster zur Hal- 
tungsbewahrung u.ä. Zur Begründung wird ange- 
führt, dass das Zulassen alternativer oder patholo- 
gischer Haltungs- und Bewegungsformen zu nicht 
mehr beherrschbaren und schmerzhaften Spätfol- 
gen an Sehnen, Muskeln und Gelenken führen 
würde. 
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Das therapeutische Ziel der Annäherung an ei- 
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der Entstehung von Entwicklungsstörungen und 
Krankheiten, ihre eigenen diagnostischen und the- 
rapeutischen Vorstellungen und ihre eigene No- 
menklatur, die oft nur bedingt oder gar nicht mit 
dem aktuellen wissenschaftlichen Erkenntnisstand 
in Übereinstimmung zu bringen sind. Die fast 
schon extreme Exklusivität mancher Konzepte in 
Theorie, Praxis und Nomenklatur drückt sich auch 
darin aus, dass eine Aufnahme in eine solche Ver- 
einigung oder Gesellschaft nur durch langwierige 
und teuer zu bezahlende Ausbildungsgänge und 
Zusatzausbildungen erworben werden kann. Es 
liegt nahe, dass mit solch festgelegten Prinzipien 
eines Konzeptes oder einer Schule die Gefahr be- 
steht, sich selbst bestätigende Befunde zu erheben 
und mit einem dazu gehörenden, festgelegtem 
therapeutischem Konzept, ebenfalls sich selbst be- 
stätigend mehr oder weniger erfolgreich zu behan- 
deln. 

Hier sollen 3 häufig gemachte Aussagen von 
Physiotherapeuten beispielhaft zitiert werden: 


„Ein Kind kann nur gut artikulieren und grammati- 
kalisch richtig sprechen, wenn der „Unterbau“ der 
Grob- und Feinmotorik, aber auch der der Sensorik 
ungestört und perfekt (ideal) funktioniert und auto- 
matisiert ist.“ 

„Krabbeln ist eine unerlässliche Voraussetzung für 
die gute Zusammenarbeit beider Hirnhälften, also 
auch erforderlich für die Sprachentwicklung und zur 
Vermeidung einer Lese- und Rechtschreibschwäche.“ 
„Säuglinge und Kleinkinder müssen ihre motorische 
Entwicklung einen Schritt nach dem anderen absol- 
vieren: Vom Liegen zum Rollen, vom Seitwärtsdre- 
hen zum Sitzen, vom Sitzen zum Krabbeln, vom 
Krabbeln zum Hochziehen zum Stehen, vom Stehen 
zum Gehen. Überspringt ein Kind einen Entwick- 
lungsschritt, z.B. indem es schon steht mit Festhal- 
ten ohne vorher das freie Sitzen erlernt zu haben, ist 
seine ganze motorische Entwicklung gefährdet. Es 
ist Aufgabe der Physiotherapie, das Stehen so lange 
zu verhindern, bis das Kind perfekt und sicher sitzen 
kann.“ 


Die Gefahren solcher festgelegten Konzepte lie- 

gen auf der Hand: 

e Unterschiedliche medizinische oder therapeuti- 
sche Diagnosen werden immer mit der gleichen 
therapeutischen Strategie, nämlich der Orientie- 
rung an der vermeintlichen Normalentwicklung 
behandelt. 


16.2 Goldstandard 


+ Physiotherapeutische Diagnosen sind meist kon- 
zeptabhängige und keine medizinischen Diagno- 
sen. 

Nach alternativen Erklärungsmodellen, Diagno- 
sen oder therapeutische Strategien wird nicht 
gesucht. 

Frühkindliche und kindliche Besonderheiten in 
Diagnostik und Therapie finden oft keine oder 
eine nicht angemessene Berücksichtigung. 

Hoch therapierelevante Besonderheiten und Be- 
dürfnisse der sozialen und emotionalen Ent- 
wicklung von Kleinkindern werden oft nicht 
wahrgenommen, fehlinterpretiert oder bewusst 
als irrelevant ignoriert. 


Nach Darrah [1], aber auch nach Freivogel [2] und 
Sterban et al. [4] ist als Entwicklungsförderung 
auch eine Physiotherapie möglich, die keinen 
Goldstandard zum Behandlungsziel erklärt. 

Im Gegenteil: Kompensatorische Bewegungs- 
muster können zugelassen werden, wenn damit 
eine Erweiterung des Bewegungsumfanges und 
Aktionsradius erreicht werden kann. Damit ist 
meist auch eine Teilnahme am täglichen und öf- 
fentlichen Leben besser möglich, und schafft einen 
deutlichen Zuwachs an Lebensqualität. Oft ergibt 
sich daraus auch eine günstigere individuelle Ener- 
giebilanz. Die Behandlungsziele sind erreichbare 
funktionelle Gewinne, wie ökonomisch und ergo- 
metrisch verbesserte motorische Abläufe, ein Ge- 
winn an Tempo und Schnelligkeit, das „Mit- 
machen“ in Spiel und Aktivitäten der peer-group, 
also eine Verbesserung der Lebensqualität und der 
Teilhabe am sozialen Leben unter Verzicht auf ei- 
nen motorischen Goldstandard als letztlich nicht 
erreichbares Behandlungsziel. 

Wenn wir das WHO-Modell der ICF-CY (Interna- 
tional Classification of Functioning, Disability and 
Health for Children and Youth) als Orientierung 
für therapeutisches Handeln hinzuziehen, dann 
sehen wir, dass auf der sog. Funktionsebene die 
„Aktivitäten“ im Mittelpunkt platziert und in en- 
gen Bezug zu Körperfunktionen und -strukturen 
auf der einen und zur Partizipation (Teilhabe) auf 
der anderen Seite gesetzt sind. Die Funktionsebene 
mit den Größen: Körperfunktionen und -struktu- 
ren, Aktivitäten und Partizipation (Teilhabe) steht 
wiederum in enger Wechselwirkung mit der Ebe- 
ne der Kontextfaktoren, also mit Umweltfaktoren 
und personbezogenen Faktoren. Das ICF-Modell 
beschreibt eine dynamische Wechselwirkung zwi- 
schen diesen Größen. „Interventionen bezüglich 
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einer Größe können eine oder mehrere andere Grö- 
Sen verändern, ohne dass immer ein vorhersagbarer 
Eins-zu-Eins-Zusammenhang besteht“ [3]. Thera- 
pien, die nicht zeitnah die Aspekte Aktivität und 
Partizipation im Blick haben, würden wir heute im 
Kontext der Entwicklungsförderung als bedeu- 
tungslos ansehen. 

Darrah plädiert dafür, physiotherapeutisch nach 
den individuellen Bedürfnissen von Kindern und 
Jugendlichen zu suchen. Das Canadian Occupatio- 
nal Performance Measure (COPM) ist beispielweise 
ein Instrument im Rahmen der Ergotherapie oder 
Physiotherapie, um mit einem standardisierten 
Erhebungsboden die Wünsche und Zielvorstellun- 
gen eines einer Behandlung bedürftigen Klienten 
herauszuarbeiten. Erfolg versteht sich dabei ins- 
besondere aus der Sicht des Patienten/Klienten, 
dessen Blickwinkel nicht unbedingt dem des The- 
rapeuten entsprechen muss. 

Nach Darrah [1] ist das Zulassen von kompensa- 
torischen Bewegungsabläufen kein therapeuti- 
scher Nihilismus. Wem es als Therapeutin und 


Therapeut wichtig sei, seinen Patienten zu mehr 
Lebensqualität, Anpassung an die Bedürfnisse des 
täglichen Lebens und Eigenbestimmung zu verhel- 
fen, der/die müsse sich auch mit dem Problem 
eventueller Spätfolgen körperlicher wie sozio- 
emotionaler Natur auseinander setzen. Der Kon- 
flikt Pro oder Kontra Goldstandard und Spätfolgen 
erscheint in diesem Kontext als ein theoretischer 
bzw. ist in dieser Gegenüberstellung nicht lösbar. 


16.3 Literatur 


[1] Darrah I. Typical compensatory movement strategies: how 
do your choose? In. Develop Med Child Neurol 2003; 45, 
Suppl. 94, 31 
[2] Freivogel S. Alte und neue Hypothesen in der Physiotherapie 
zur motorischen Funktionsrestitution nach zentralen Läsio- 
nen. Neurol Rehabil 1998, 4: 119-124 
[3] Hollenweger J, Kraus deCamargo O. ICF-CY: Internationale 
Klassifikation der Funktionsfähigkeit, Behinderung und Ge- 
sundheit bei Kindern und Jugendlichen. Bern: Huber; 2011 
[4] Sterban JA, France AP, Rogers BT et al. Horseback riding in 
children with CP, effect on GMFM. Dev Med Child Neurol 
2002, 44: 301-308 


422 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Physiotherapie 


einer Größe können eine oder mehrere andere Grö- 
Sen verändern, ohne dass immer ein vorhersagbarer 
Eins-zu-Eins-Zusammenhang besteht“ [3]. Thera- 
pien, die nicht zeitnah die Aspekte Aktivität und 
Partizipation im Blick haben, würden wir heute im 
Kontext der Entwicklungsförderung als bedeu- 
tungslos ansehen. 

Darrah plädiert dafür, physiotherapeutisch nach 
den individuellen Bedürfnissen von Kindern und 
Jugendlichen zu suchen. Das Canadian Occupatio- 
nal Performance Measure (COPM) ist beispielweise 
ein Instrument im Rahmen der Ergotherapie oder 
Physiotherapie, um mit einem standardisierten 
Erhebungsboden die Wünsche und Zielvorstellun- 
gen eines einer Behandlung bedürftigen Klienten 
herauszuarbeiten. Erfolg versteht sich dabei ins- 
besondere aus der Sicht des Patienten/Klienten, 
dessen Blickwinkel nicht unbedingt dem des The- 
rapeuten entsprechen muss. 

Nach Darrah [1] ist das Zulassen von kompensa- 
torischen Bewegungsabläufen kein therapeuti- 
scher Nihilismus. Wem es als Therapeutin und 


Therapeut wichtig sei, seinen Patienten zu mehr 
Lebensqualität, Anpassung an die Bedürfnisse des 
täglichen Lebens und Eigenbestimmung zu verhel- 
fen, der/die müsse sich auch mit dem Problem 
eventueller Spätfolgen körperlicher wie sozio- 
emotionaler Natur auseinander setzen. Der Kon- 
flikt Pro oder Kontra Goldstandard und Spätfolgen 
erscheint in diesem Kontext als ein theoretischer 
bzw. ist in dieser Gegenüberstellung nicht lösbar. 


16.3 Literatur 


[1] Darrah I. Typical compensatory movement strategies: how 
do your choose? In. Develop Med Child Neurol 2003; 45, 
Suppl. 94, 31 
[2] Freivogel S. Alte und neue Hypothesen in der Physiotherapie 
zur motorischen Funktionsrestitution nach zentralen Läsio- 
nen. Neurol Rehabil 1998, 4: 119-124 
[3] Hollenweger J, Kraus deCamargo O. ICF-CY: Internationale 
Klassifikation der Funktionsfähigkeit, Behinderung und Ge- 
sundheit bei Kindern und Jugendlichen. Bern: Huber; 2011 
[4] Sterban JA, France AP, Rogers BT et al. Horseback riding in 
children with CP, effect on GMFM. Dev Med Child Neurol 
2002, 44: 301-308 


422 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Kapitel 17 


Manualmedizinische 
Konzepte einer 
Entwicklungsförderung 


Ehaelis, Entwicklungsneurologieund Ne: 


\ BN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
okument ist nur für den Persönlicher 


best h mt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
of license. 


Prights reserved. Usage subject to fen 


Manualmedizin 


17 Manualmedizinische Konzepte einer 


Entwicklungsförderung 


In den letzten 10 Jahren sind zunehmend manual- 
medizinische Konzepte für die Therapie von be- 
stimmten Entwicklungsstörungen bei Kindern be- 
kannt und angewendet worden. An eine manual- 
medizinische Diagnostik sollte gedacht werden, 
wenn bei einer Auffälligkeit in Haltung und Bewe- 
gung, mit einer der üblichen physiotherapeuti- 
schen Behandlungen über Wochen kein Ver- 
schwinden und keine nachhaltige Besserungen er- 
reicht werden konnten. Mit manueller Therapie 
kann dann oft und auch mit wenig therapeuti- 
schem Aufwand gute und nicht selten endgültige 
Hilfen auch schon bei Kleinkindern erzielt werden. 

Inzwischen werden für Kinderärzte Kurse ange- 
boten, die über die Methodik, Untersuchungs- und 
Behandlungstechniken informieren und über die 
Symptome der Entwicklungsauffälligkeiten, die 
von einer Manualmedizin profitieren. Oft sind es 
Kinder mit Asymmetrien. Sichergestellt sollte al- 
lerdings sein, dass die manualmedizinisch tätigen 
Ärzte über die notwendigen Erfahrungen in der 
entwicklungsneurologischen Diagnostik von 
Kleinkindern und Säuglingen verfügen, was kei- 
neswegs immer der Fall ist. Dazu kommt, dass in 
der Manualmedizin mit sehr unterschiedlichen 
Theorien und Konzepten gearbeitet wird, die Au- 
ßenstehende kaum nachvollziehen können, nicht 
zuletzt, weil sich die unterschiedlichen Schulen 
meist heftig befehden. Wir folgen hier der Bieder- 
mann-Sacher-Linie, die sich durch gute Kenntnisse 
in der Diagnostik und Therapie von Säuglingen 
und Kleinkindern auszeichnet. Sie hat manche Be- 
rührungspunkte mit einer entwicklungsneurologi- 


schen Diagnostik und Therapie. Sie ist interessiert 
an Gedankenaustausch, an der Klärung von No- 
menklaturen und an einer interdisziplinären Zu- 
sammenarbeit. Sacher [1] vertritt außerdem einige 
Basiskonditionen, die auch wir - unabgesprochen 
- in diesem Kapitel herausgearbeitet haben. 

Ein entscheidender, neuer Gesichtspunkt, der 
gezielt von Sacher [1] betont wird, ist die Beach- 
tung der „Affekte“, also der emotionalen Auswir- 
kungen diagnostischen und therapeutischen Han- 
delns auf ein Kind, die immer mit beurteilt werden 
müssen. Diesen Gesichtspunkt in die manualmedi- 
zinische Diagnostik und Therapie eingeführt zu 
haben, ihn zu beachten, und damit die strikte Ver- 
meidung jeglicher „Mandelkern-Erfahrungen“ zu 
fordern, sind Sachers besonderer und nahhaltiger 
Beitrag zur Manualmedizin bei Kindern. 

Wer nicht nur gelegentlich mit Ärztinnen oder 
Ärzten der Manualmedizin zusammenarbeiten 
möchte, sollte eine Person suchen, mit der im Lau- 
fe der Zeit in gegenseitigem Vertrauen offen über 
die jeweiligen Kinder, deren Befunde und über die 
therapeutischen Empfehlungen diskutiert werden 
kann. Denn eines ist sicher, beide Disziplinen ha- 
ben immer noch erhebliche Probleme zu verste- 
hen, wie die andere denkt und handelt, doch beide 
werden auf die Dauer beruflich davon nur profitie- 
ren. 


17.1 Literatur 


[1] Sacher R. Angeborene Fremdreflexe. Haltung und Verhalten 
früh regulieren. Urban & Fischer, Elsevier: München; 2012 
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18 Andere therapeutische Methoden 


Wir haben argumentiert, dass neuronale Netzwer- 
ke und serielle motorische Speicher für ihren Auf- 
und Umbau sehr viel Zeit benötigen und nur funk- 
tionell intakt bleiben, wenn sie täglich genutzt 
werden oder durch gezieltes, hartes Training ihre 
Funktionen auf hohem Niveau aufrechterhalten 
können. 

Neue therapeutische Strategien, die aus der Ar- 
beit von Patienten mit einem Schlaganfall entstan- 
den sind, bieten und fordern daher gezielte und 
konsequente, zeitlich angemessene Aktivierungen 
der motorischen Funktionsausfälle. Diese Metho- 
den selbst sind nicht ausschließlich physiothera- 
peutischer Art, und daher auch nicht an eine spe- 
zielle Ausbildung gebunden. Solche neuen Ansätze 
sind u.a.: 

° Laufbandtraining und andere spezielle Formen 
eines Gehtrainings (u.a. [1], [3]), 

° Constrained induced Movement Therapy (CIMT) 
(u.a. [2]), 

e Botulinumtoxin Injektionen und andere Medika- 
mente zur Reduzierung eines spastischen Mus- 
keltonus, 

+ operative Verfahren. 


Für die Mehrzahl der Kinder im entwicklungsneu- 
rologischen Alter spielen die hier aufgeführten 
neuen Möglichkeiten einer Rehabilitation bisher 
nur eine begrenzte Rolle. 


Die hier nur kurz erwähnten, jedoch sehr klar 
definierten therapeutischen Methoden sind darü- 
ber hinaus gut und relativ leicht in ihren therapeu- 
tischen Effekten validierbar. 

Doch auch für solche repetitiven, mechanisti- 
schen, präzisen, zweckorientierten therapeuti- 
schen Strategien bleiben noch Fragen offen, z.B. 
inwieweit solche Techniken schon bei Kleinkin- 
dern kindgerecht (childfriendly) eingesetzt wer- 
den können, und ob und wie Langzeiteffekte er- 
reicht werden, wenn z.B. keine Alltagsrelevanz ge- 
sichert ist. 


18.1 Literatur 


[1] Boyd RN. Functional pogressive resistance training improves 

muscle strength but not walking ability in children with ce- 

rebral palsy.] Physiother. 2012; 58 (3): 197 

Chen YP, Pope S, Tyler D et al. Effectiveness of constraint-in- 

duced movement therapy on upper-extremity function in 

children with cerebral palsy: a systematic revue and meta- 

analysis of randomized controlled trials. Clin Rehabil. 2014; 

28 (10): 939-53 

[3] Willerslev-Olsen M, Farmer SF, Nielsen JB et al. Gait training 
facilitates central drive to ankle dorsiflexors in children with 
cerebral palsy. Brain. 2015 Mar; (Pt 3): 589-603 


[2 
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19 Therapeutisch-pädagogische Methoden 


Die folgenden 3 Konzepte sind ebenfalls keine aus- 

schließlich physio- und ergotherapeutische Be- 

handlungsmethoden. Sie verfolgen eher in einem 

pädagogischen Kontext und mit therapeutischen 

Hilfen das Ziel, Kinder mit bleibenden Behinderun- 

gen zu motivieren, Abläufe des täglichen Lebens, 

einschließlich der schulischen Anforderungen, zu 

bewältigen. Sie gewinnen damit auch ein Mehr an 

Möglichkeiten der sozialen Teilhabe. Es ist dies: 

e Petö-Methode des funktionellen Alltagstrai- 
nings, 

e M.O.V.E.-Konzept, 

° M.O.R.E.-Konzept, ein entwicklungstherapeuti- 
sches Konzept. 


Auch auf diese 3 Methoden soll hier nicht weiter 
eingegangen werden, da sie für den Altersbereich 
der Kinder, die entwicklungsneurologisch zu be- 
treuen sind, von eher geringer Bedeutung sind. Sie 
werden der Vollständigkeit halber hier erwähnt. 


19.1 Literatur 


[1] Oetter P, Richter EW, Frick SM. M.O.R.E.: Ein entwicklungs- 
therapeutisches Konzept. Dortmund: Modernes Lernen. 2. 
Aufl.; 2001 


428 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 


Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


Kapitel 20 


Spracherwerb: Variabilität 
oder frühe Auffälligkeiten? 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädia, 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebr 
All rights reserved. Usage subject to terms and condition 


Spracherwerb 


20 Spracherwerb: Variabilität oder frühe 


Auffälligkeiten? 


20.1 Kontroversen zum 
Spracherwerb 


Wie zu Beginn des dritten Kapitels bereits er- 
wähnt, existieren kontroverse Strategien bei der 
Beurteilung der frühen Sprachentwicklung und 
der daraus abgeleiteten eventuellen Therapienot- 
wendigkeiten zwischen den Sprachwissenschaften 
und der Logopädie auf der einen und der Entwick- 
lungsneurologie bzw. der Entwicklungspädiatrie 
auf der anderen Seite. Die differenten Ausgangs- 
lagen basieren letztendlich auf unterschiedlichen 
Theorien zur kindlichen Entwicklung, und hier 
speziell auf die der Sprachentwicklung. 

In den maßgeblichen Institutionen der Sprach- 
wissenschaften und damit auch in der Logopädie 
wird immer noch davon ausgegangen, die frühe 
Sprachentwicklung bei Kindern werde vor allem 
von angeborenen Programmen gesteuert. Sie ga- 
rantierten Schritt für Schritt zu voraussagbarem 
Alter die einzelnen Entwicklungsziele und deren 
reibungslose Funktion. 

Ganz im Sinne dieser Basistheorie werden in- 
zwischen erste Auffälligkeiten und Bedrohungen 
der Sprachentwicklung schon gleich nach der Ge- 
burt oder wenig später aus der Art des Schreiens 
bei Babys gefunden und dokumentiert [19]. Aller- 
dings fehlt eine Definition, ob von einem Schreien 
oder von einer Lautproduktion die Rede ist, ein 
wenig beachteter, jedoch prinzipieller Unterschied, 
wie Biologen meinen. Sie deuten das Schreien in 
der evolutionären Folge der Kommunikationssys- 
teme, die sich bereits bei Tieren herausgebildet ha- 
ben, während frühe Versuche des Lautierens von 
ganz anderer Qualität und menschspezifisch seien 
[14]. 

Bei dieser Diskussion bleibt unberührt, dass es 
angeborene neurologische Erkrankungen gibt, die 
u.a. wegen charakteristischen Veränderungen der 
Stimme auffallen und damit krankheitsspezifisch 
sind (z.B. das Cri-du-Chat- oder das Angelman- 
Syndrom), die jedoch nichts mit einer primären 
und isolierten Sprachentwicklungsstörung zu tun 
haben. 

Das Modell eines programmierten Ablaufs der 
Sprachentwicklung (das „Prinzipien- und Parame- 
termodell“, abgekürzt „P&P-Modell“) geht auf den 
Linguisten Noam Chomsky [3] zurück. Der Prozess 


des Spracherwerbs sei bei allen Kindern auf die 
gleiche Weise genetisch determiniert, er müsse 
nicht extra erlernt werden: „It is something, that 
happens to you, like undergoing puberty.“ (zit. n. 
Klann-Delius [7]). Obwohl Chomsky‘s Vorstellun- 
gen inzwischen deutliche Korrekturen erfahren 
haben, spielen die darin enthaltenen Konzepte 
über die Bedeutung der genetischen Steuerung der 
Sprachentwicklung in den Sprachwissenschaften 
und der Logopädie auch heute noch eine bedeut- 
same Rolle. Ein nur kurzer Blick in einige, auch 
neue Bücher und Publikationen zum Sprach- 
erwerb lässt dies schnell erkennen (u.a. [4]). Wenn 
Zeitangaben zum Erwerb bestimmter sprachlicher 
Fähigkeiten auf einen Monat genau vorgegeben 
werden, kann davon ausgegangen werden, dass 
die enorme Variabilität im Verlauf der individuel- 
len Sprachentwicklung kaum Beachtung erfährt 
(außer bei Klann-Delius [7] und Szagun [16]). Auf- 
fällig ist außerdem, dass bisher ein zuverlässiges 
und die Sprachentwicklung breit erfassendes Test- 
verfahren für die Sprachdiagnostik im Vorschul- 
alter nicht zur Verfügung steht [10]. 

Die Annahme eines solchermaßen determinier- 
ten Ablaufs des Spracherwerbs hat allerdings er- 
hebliche Konsequenzen: 

+ Früh einsetzende Störungen der Sprachentwick- 
lung gefährden, bei derart rigide gesteuerten 
Entwicklungsverläufen, die gesamte sprachliche 
Weiterentwicklung. Sie müssen deshalb schon 
möglichst sofort, und schon sehr früh, behandelt 
werden, um einer weiteren Entgleisung der 
Sprachentwicklung zuvor zu kommen. 
Abweichungen vom „normalen“ Entwicklungs- 
verlauf sind als Pathologie zu werten und nicht 
als normale Breite einer individuellen Variabili- 
tät. 

So scheint genetisch ebenfalls festgelegt zu sein, 
dass alle Kinder mit dem 24. Lebensmonat über 
einen Wortschatz von 50 echten Wörtern ver- 
fügen oder bereits eine 2-Wortsprache beherr- 
schen. Werden diese Ziele nicht erreicht, besteht 
bereits oder droht eine ernsthafte Störung der 
Sprachentwicklung, die einer frühen logopä- 
dischen Behandlung bedarf. 


Wie in diesem Buch bereits mehrfach beschrieben, 
vertreten wir eine ganz andere Theorie der kindli- 
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chen Entwicklung. Sie wurde im Teil I des Buches 
im Kap. 1.3 ausführlich vorgestellt. Unter Kap. 4.2.3 
in Teil I ist mehr über die frühe Sprachentwicklung 
nachzulesen, so dass wir darauf verzichten, hier 
nochmals, darauf einzugehen. 

Denn das Paradigma „Kinder entwickeln sich in- 
dividuell, variant und adaptiv" gilt ohne jegliche 
Einschränkung auch für die Sprachentwicklung. 
Dass die heutige Form der gelebten und gespro- 
chenen Sprachen auf einer durch die Evolution ge- 
schaffenen, genetischen Basis abgesichert ist, wird 
von uns nicht bestritten. Die sprachlichen Fähig- 
keiten entstehen jedoch durch die notwendigen, 
adaptiven Auseinandersetzungen mit einer vor- 
gegebenen Umwelt. Nur weil die starren Bindun- 
gen an genetische Vorgaben im Verlauf der Evolu- 
tion aufgegeben wurden, war es letztlich möglich, 
auf die vielfältigen Herausforderungen, die das Le- 
ben, auch in seinen kommunikativen, sprachlich- 
sozialen Anteilen bietet, angemessen adaptiv und 
variabel zu antworten. 

Leider ist es bisher nicht gelungen, eine größere, 
normative Studie zur Sprachentwicklung deut- 
scher Kinder zu planen und durchzuführen, die in- 
dividuelle Entwicklungsverläufe einschließt. Sie 
wäre von großer Bedeutung für das Verständnis 
einer normalen sprachlichen Entwicklung, denn 
sie würde zeigen, wie viele Varianten, individuelle 
Unterschiede und adaptive Änderungen, die heute 
noch als Pathologie gedeutet werden, zu einer 
ganz unauffälligen Entwicklung gehören. Die Aus- 
wertung der Daten einer solchen Population nach 
dem Prinzip der kumulierten Perzentilenvertei- 
lungen würde die Zeitfenster zeigen, in denen be- 
stimmte Entwicklungsphänomene beginnen, und 
zu welchem Zeitpunkt auch die letzten der norma- 
tiven Kinder (100% der Population) ihre Entwick- 
lungsziele erreicht haben. 

Bei Late Talkers könnte mit der Angabe der 90.- 
95. Perzentile entschieden werden, ob sie noch zu 
den Spätesten einer Normalverteilung gehören 
oder ob sie bereits dieses Limit überschritten ha- 
ben. Anstelle der ominösen 50 Worte am Ende des 
2. Lebensjahres, an denen so viel an Pathologie 
aufgehängt wird, ließen sich verlässlichere und 
präzisere Daten gewinnen. Denn über die Zahl der 
gesprochenen Worte am Ende des 2. Lebensjahres 
lassen sich in der Literatur höchst unterschiedliche 
Angaben finden: Sie reichen über eine Differenz 
von weniger als 10 bis 450 Worte [1]. Statt die Late 
Talkers mit der Perzentilenverteilung einer Norm- 
population zu definieren, wird immer nur ver- 


20.1 Kontroversen 


sucht, mit Hilfe von weiteren Vorboten sich später 
entwickelnder Sprachauffälligkeiten eine mög- 
lichst genaue und frühe Trennung innerhalb der 
Late Talkers finden zu können, von denen die ei- 
nen eine späte Variabilität der Norm bilden und 
die anderen ein hohes Risiko für eine manifeste 
Sprachentwicklungsstörung aufweisen [6]. 

An 2 Beispielen normativer Untersuchungen zur 
frühen Sprachentwicklung soll gezeigt werden, 
welche Vorteile und Sicherheiten sie für das Ver- 
ständnis einer ungestört verlaufenden Sprachent- 
wicklung bringen könnten: 

+ Henriette Mania [9] hat 44 sich unauffällig ent- 
wickelnde Kinder über 2 Jahre in ihrer Sprach- 
entwicklung verfolgt, von Geburt an bis zum 24. 
Lebensmonat. Die Ergebnisse sind in kumulie- 
renden Perzentilenverteilungen ausgewertet. 
Die Verteilungen sind in der » Abb. 4.8 im Teil I 
dieses Buches dargestellt. 

Gisela Szagun [16], emeritierte Professorin für 
Entwicklungspsychologie an der Universität Ol- 
denburg, hat bei einer normativen Population 
von Kindern in einem definierten Alter (s. u.), die 
Entwicklung der Sprache bei deutschen Kindern 
in Details erforscht. Sie war der Meinung, dass 
nur mit dem Wissen, wie die Sprachentwicklung 
bei unauffälligen Kindern verläuft, darüber ent- 
schieden werden könne, 1. ob eine individuelle 
Entwicklung normal verlaufe oder 2. ob sie Auf- 
fälligkeiten zeige, die vorübergehend seien, also 
transitorischen Charakter besitzen, oder 3. ob 
die Auffälligkeiten behandlungsbedürftig seien 
[17], [18], [15], [11], [12], [13]. 


Dazu wurde von ihr der Elternfragebogen FRAKIS 

[16] entwickelt, in dem die Eltern zu bestimmten 

Aspekten der Sprachentwicklung ihrer Kinder be- 

fragt werden. Mit dem Fragebogen wurden 1130 

Kinder im Alter zwischen 16 Monaten und 30 Mo- 

naten untersucht, also nicht von Geburt an, son- 

dern in einem besonders intensiven und interes- 
santen Bereich der Sprachentwicklung: Einige Mo- 
nate vor und einige nach dem 24. Lebensmonat. 

Die Auswertung der Fragebögen ergab neue Er- 

kenntnisse, und auch Ergebnisse, wie sie mit einer 

individuell-varianten, adaptiven, Entwicklungs- 
theorie zu erwarten waren: 

° Das Kriterium für die Bestimmung eines typi- 
schen oder untypischen Entwicklungsverlaufes 
ist nicht das Durchschnittskind, sondern die 
Spanne der typischen, empirisch beobachteten 
normalen Variabilität. 
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° In allen sprachlichen Fertigkeiten ist die Varia- 
bilität enorm. 

° In jeder Altersgruppe streuen die Kinder breit 
über die Skalenwerte. 

e Der Unterschied in den sprachlichen Fertigkeiten 
ist so groß, dass er bis 12 Monate betragen kann. 
Das besagt, dass ein 1%-jähriges und ein 2%-jäh- 
riges Kind auf dem gleichen Sprachentwick- 
lungsstand sein können. 

e Das Geschlecht trägt in stärkstem Maße zur Va- 
riabilität des Spracherwerbes bei. Mädchen hat- 
ten eine deutlich schnellere Sprachentwicklung 
als Jungen. Der Einfluss des Geschwisterrangs 
und der sozialen Schicht war ebenfalls nachweis- 
bar, jedoch deutlich geringer. 

° Normen einer Sprache sind nicht auf andere 
Sprachen übertragbar. 

° Im deutschsprachigen Raum hat sich in den letz- 
ten Jahren das Kriterium von 50 Wörtern im Al- 
ter von 24 Monaten als Trennlinie zwischen „Ri- 
sikokindern“ und unauffälliger Entwicklung 
durchgesetzt, wobei oft vergessen wird, dass es 
sich nicht um den Wortschatz eines individuel- 
len Kindes handelt, sondern um einen testmäßig 
vorgegebenen Wortschatz von 250-260 Worten. 
Bei der Arbeit mit dem FRAKIS - dessen vorgege- 
bene Wortschatzliste enthält 600 (!) Wörter - 
fiel sehr deutlich auf, wie individuell und variant 
der Spracherwerb verläuft. Bei manchen Kindern 
erweitert sich der Wortschatz sprunghaft, bei 
anderen eher allmählich. Manche Kinder spre- 
chen im Alter von etwa 2 Jahren 2-Wort- oder 
auch schon Mehrwortsätze, andere kombinieren 
noch gar keine Worte. Viele Kinder bevorzugen 
Substantive zu Beginn des Spracherwerbes, an- 
dere dagegen „kleine Worte“, wie: da, dies u.ä. 
Manche Kinder imitieren viel, andere kaum. Die- 
se großen, individuellen Unterschiede in der 
Schnelligkeit, im Stil und in der Strategie des 
Spracherwerbs sind inzwischen auch gut empi- 
risch belegt. 


Nur Untersuchungen der Sprachentwicklung, wie 
sie von Largo et al. [8] und Mania [9] durchgeführt 
wurden, mit kumulativen Perzentilenverteilungen, 
beginnend von den ersten Lebenswochen bis zum 
6. Lebensjahr und mit der Dokumentation der in- 
dividuellen Variabilität sind geeignet, zu einer kor- 
rekten Übersicht über die Qualitäten der Sprach- 
entwicklung deutschsprachiger Kinder zu kom- 
men. Ansätze dazu sind bereits gemacht mit den 
90. Perzentilen einiger Grenzsteine der Sprachent- 


wicklung im ET6-6R von Petermann und Macha 
[13] und mit denen der Grenzsteine der Sprach- 
entwicklung von Michaelis u. Berger et al. [11] und 
von Nennstiel-Ratzel et al. [12]. Das Buch von Cor- 
nelia Tigges-Zuzok [18] „Wie Kinder besser spre- 
chen lernen" folgt der hier vertretenen Position 
zur Sprachentwicklung, argumentiert mit einem 
theoretisch begründetem Wissen zur Sprachent- 
wicklung und bietet darüber hinaus Empfehlungen 
sowohl für entwicklungsneurologisch interessierte 
Kinderärzte als auch für Eltern und Betreuungs- 
personen sprachauffälliger Kinder. 

Zum Schluss zitieren wir noch einmal Szagun 
[16]: „Wir haben es mit dem scheinbar paradoxen 
Phänomen zu tun, dass zwar in der Regel alle Kinder 
in ungefähr gleichem Alter zum gleichen Ziel kom- 
men, aber in sehr unterschiedlichem Tempo und auf 
unterschiedliche Art. Dieses Merkmal hat die 
Sprachentwicklung mit vielen anderen Entwick- 
lungsprozessen gemeinsam. Es gibt sowohl für alle 
Kinder Typisches, wie (ebenso und gleichzeitig) eine 
individuelle Vielfalt. Das aber ist ein Kennzeichen 
normaler Entwicklungsprozesse. Vielfalt und Varia- 
bilität sind Normalität - nicht Gleichheit." 
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° In allen sprachlichen Fertigkeiten ist die Varia- 
bilität enorm. 

° In jeder Altersgruppe streuen die Kinder breit 
über die Skalenwerte. 

e Der Unterschied in den sprachlichen Fertigkeiten 
ist so groß, dass er bis 12 Monate betragen kann. 
Das besagt, dass ein 1%-jähriges und ein 2%-jäh- 
riges Kind auf dem gleichen Sprachentwick- 
lungsstand sein können. 

e Das Geschlecht trägt in stärkstem Maße zur Va- 
riabilität des Spracherwerbes bei. Mädchen hat- 
ten eine deutlich schnellere Sprachentwicklung 
als Jungen. Der Einfluss des Geschwisterrangs 
und der sozialen Schicht war ebenfalls nachweis- 
bar, jedoch deutlich geringer. 

° Normen einer Sprache sind nicht auf andere 
Sprachen übertragbar. 

° Im deutschsprachigen Raum hat sich in den letz- 
ten Jahren das Kriterium von 50 Wörtern im Al- 
ter von 24 Monaten als Trennlinie zwischen „Ri- 
sikokindern“ und unauffälliger Entwicklung 
durchgesetzt, wobei oft vergessen wird, dass es 
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len Kindes handelt, sondern um einen testmäßig 
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erweitert sich der Wortschatz sprunghaft, bei 
anderen eher allmählich. Manche Kinder spre- 
chen im Alter von etwa 2 Jahren 2-Wort- oder 
auch schon Mehrwortsätze, andere kombinieren 
noch gar keine Worte. Viele Kinder bevorzugen 
Substantive zu Beginn des Spracherwerbes, an- 
dere dagegen „kleine Worte“, wie: da, dies u.ä. 
Manche Kinder imitieren viel, andere kaum. Die- 
se großen, individuellen Unterschiede in der 
Schnelligkeit, im Stil und in der Strategie des 
Spracherwerbs sind inzwischen auch gut empi- 
risch belegt. 
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sie von Largo et al. [8] und Mania [9] durchgeführt 
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men. Ansätze dazu sind bereits gemacht mit den 
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wicklung im ET6-6R von Petermann und Macha 
[13] und mit denen der Grenzsteine der Sprach- 
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theoretisch begründetem Wissen zur Sprachent- 
wicklung und bietet darüber hinaus Empfehlungen 
sowohl für entwicklungsneurologisch interessierte 
Kinderärzte als auch für Eltern und Betreuungs- 
personen sprachauffälliger Kinder. 

Zum Schluss zitieren wir noch einmal Szagun 
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unterschiedliche Art. Dieses Merkmal hat die 
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Folsäuremangel 53 

Fotosensibilität 256 

Fragiles-X-Syndrom 208, 378, 
381 

FRAKIS (Fragebogen zur Erfas- 
sung der frühkindlichen 
Sprachentwicklung) 116, 
431 


Fremdel-Reaktion 124, 127, 
167, 175 

Fremdenangst 175 

Fremdreflex 37, 39 

- adaptiver 38 

- angeborener 38 

- erworbener 38 

Fremdregulierung 129 

Friedreich-Ataxie 183, 271, 
298, 300, 306 

Frontalhirn 28, 30, 34, 59, 69 

- Entwicklungsstörung 192 

- Funktion 34, 130 

-- kritisch-differenzierende 
123, 126 

Frontallappen-Anfälle 251 

Frontallappen-Epilepsie, 
nächtliche 244, 318 

Frühgeborenenapnoe 241 

Frühgeborenes 61, 64, 66, 76 

- muskuläre Hypotonie plus 
Hyperexzitabilität 87 

- Pupillenreaktion 263 

Frühkindliche Reaktion 37 

Frühsymptome, autistische 
397 

Fukosidose 270 

Funktionsstörung, neuro- 
logische, geringe, Unter- 
suchung 84 

Fütterstörung 165-167, 170, 
383 

- posttraumatische 170 


G 


Galant-Reflex 38 

Gang, aufrechter 35 

Gangataxie 294, 306 

Gangliogliom 254 

Gaucher, Morbus 273, 330, 
380 

Gaumensegelmyoklonie 274, 
332 

Gedächtnis 34, 36, 44 

- autobiografisches 32-33, 45 

- bewusstes 45 

- implizites 44 

- nicht deklaratives 44 

- prozedurales 30, 44 

- semantisches 45, 154 

- unbewusstes 44 

Gedächtnisstörung 150, 260 

Gedeihstörung 167, 170, 174, 
189, 276 

- nicht-organische 178 

Gefäßverschluss 

- intrakranieller 67 

- zentraler, fetaler 59, 62 
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GEFS + (generalisierte Epilepsie 
mit Fieberkrämpfen plus) 
256 

Gefühlsleben, interpersonales 
128 

Gegenstand, transitorischer 
94, 97, 129-130, 416 

Gehen, freies 108, 132, 138 

Gehirn s. auch Hirn 

Bildgebung 239, 387 
Differenzierungsstörung 
381 

Entwicklung 41, 50, 64 
Fehlbildung, kortikale 254 
Gefäßversorgung 66 
Läsion 

- exogene 209, 352 

- intrauterin erworbene 63, 
254 

- postnatal erworbene 254 

Nekrosen, mulktifokale 
66-67 
Neuronenschichtung 55 
Reifungsstadien 61 
strukturelle Erkrankung 
254 

Volumenzunahme 59 

Gehör 21 

Gen-Diagnostik-Gesetz 387 

General Movements 105 

- auffällige 80 

- Beurteilung nach Prechtl 78 

Genitale, intersexuelles 189, 
382 

Geschicklichkeit 84 

- motorische 152 

Gesell-Paradigma 20 

Gesichtsdysmorphie 52 

Gesichtsfeldeinschätzung 269 

Gesichtsmuskelschwäche 288 

Gilles-de-la-Tourette-Syndrom 
337 

Gillespie-Syndrom 308 

Glasgow-Coma-Scale 236 

Gleichgewichtskontrolle 152 

Gleichgewichtsreaktion 84 

Gleichgewichtsstörung 30, 80, 

84, 88, 297 

Gliafaser 53, 56 

Gliagenese 56 

Glial-fibrillary-acidic-Protein 

202 

Glianarbe 56 

Gliedergürtelmuskel- 

dystrophie 363 

Glioblasten 51 

Gliose 59, 62, 66 

Glukose-Transporter-Defizienz 

254 

GLUT-1-Defekt 320 


Glutamat 27 

Glutarazidurie Typ I 201, 299, 
321 

Glykogenose 355 

Glyzin-Enzephalopathie 254 

GM1-Gangliosidose 268, 380 

- infantile 189 

GM2-Gangliosidose 330, 366, 
380 

- juvenile 268, 300, 304 

Goldenhar-Syndrom 280 

Gordon-Kniephänomen 323 

Gowers-Phänomen 362 

Gradenigo-Syndrom 217 

Grammatikentwicklung 113 

Grand-Mal-Epilepsie, juvenile 
252, 259 

Graue Substanz, Erkrankung 
184, 385 

Gregg-Syndrom 53, 190 

Greifen 

- Entwicklungsverlauf 22-24, 
109 

- gezieltes 22, 136-137 

Greifreaktion 37 

Greifreflex 24, 109 

Greig-Syndrom 201 

Griffiths-Entwicklungsskalen 
133 

Grobmotorik 104 

Grobmotorische Funktion 84 

Größenverhältnis, Einschät- 
zung 99 

Großwuchs 201, 207 

- familiärer 208 

- zerebraler 208 

Grundgedächtnis 44, 96, 119, 
123 

Grundstimmung, emotionale 
33 

Gruppenselektion, neuronale 
40-41, 45-46, 91, 123, 143, 
150 

Grußreaktion 124 

Guillain-Barre-Syndrom 273, 
288, 363 

Gyrierung 60 

Gyrierungsstörung 384 


H 


Habituation 118 
Halluzination 246, 251 

- visuelle 251 
Halte-Aktions-Tremor 330 
Haltereaktion 38 
Haltetremor 333 

Haltung 37 

- Koordination 84 

- Stabilisierung 37,39 


Hämatom, subdurales 66 
Hämorrhagie s. Blutung 64 
Hand-Finger-Motorik 24, 109 
auffällige 110 
Entwicklung 136, 142 

- Grenzsteine 137-140 
Touwen-Schema 109 


transitorische Phänomene 

143 

Handfunktion 109 

Handgreif-Reflex 38 

Händigkeit 36 

Handlungsgedächtnis 29 

Handlungskomplex 41 

Handlungsplanung, Schwäche 
151 

Handrepräsentation 69 

Harding-Krankheit 307 

Harnstoffzyklusdefekt 298, 
303 

Hartnup-Krankheit 298, 302 

Hauthypopigmentierung 281 

HEADD-Syndrom 399 

Hebb-Regel 40, 55 

Heimbeatmung, nächtliche 
245 

Heller-Syndrom 399 

Hemi-Grand-Mal-Epilepsie 
343 

Hemichorea 323 

Hemidystonie 313, 340 

Hemikonvulsions-Hemiplegie- 
Epilepsie-Syndrom 341, 
343, 346 

Hemikranie, paroxysmale 215 

Hemiparese 294, 339 

- akute 340-341, 344, 347 

- anfallsassoziierte 343 

- chronisch-progrediente 344 

- erworbene 339 

- Grundkrankheit 341 

- Lokalisationsdiagnostik 342 

- Manifestationsalter 342 

- spastische 67 

- Vorboten 342 

Hemiplegie, alternierende 229 

- des Kindesalters 345 

Hemisphäre, Funktionslaterali- 
sierung 36, 59 

Heparin 221 

Hepatomegalie 184, 381 

Hepatosplenomegalie 381 

Herpes-Infektion 324 

Herzinsuffizienz, neonatale 
203 

Heschl-Areale 59-60 

Heterotopien, periventrikuläre 
384 

- noduläre, bilaterale 254 

Hexadaktylie 191, 210 


HHE-Syndrom (Hemikon- 
vulsions-Hemiplegie- 
Epilepsie-Syndrom) 341, 
343, 346 

High-Functioning-Autismus 
396 

Hippocampus 30-33, 413 

- Atrophie 260 

Dysgenesie 260 

Sklerose 260 

- Speicherfunktion 46 

Hippocampus-Frontalhirn- 
Informationsaustausch 33 

Hirn s. auch Gehirn 331 

Hirnatrophie 331 

Hirndruck, erhöhter 196, 207 

Hirnentwicklung 41, 46, 50 

- genetische Störung 384 

pränatale, Läsionsfolgen 

187 

irngewebe, entzündliche 

Abwehrreaktion 59 

Hirninfarkt 67 

Hirnnervenkernaplasie 271, 

288 

Hirnnervenläsion 271,279 

Hirnödem 66 

Hirnregionen 28 

Hirnreifungsstadien 61 

Hirnsklerose, tuberöse 197 

Hirnstammdysfunktion 245 

Hirnstammpotenziale 
278-279 

Hirntumor 254, 300 

Hirnvolumen 41 

Hirnwachstumsstörung 204 

HIV-Infektion 385 

HLA DBQ 1"201 246 

HLA DQB1*0602 246 

Holmes-Tremor 335 

Holoprosenzephalie 52, 192, 

384 

Homozystinurie 208, 346 

Hör-Hinwendung, antizi- 

patorische 119 

örbahn 28 

Hörminderung 277, 279-280, 
282, 395 

- Maßnahmen 283 

neurologische Symptome 

279 

Sprachentwicklung 278 

Horner-Syndrom 264, 295 

Hörscreening 278 

Hörstörung 277-278, 281, 
301, 365 

- eratogen-toxisch bedingte 
282 

- erworbene 282 
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- Manifestationsalter 279 
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- medikamentenbedingte 
282 

- traumatisch bedingte 282 

Hörvermögen 278 

Huntington-Chorea 326 

Huntington-Disease-like-2- 
Erkrankung 327 

Hüpfen 140 

Hurler-Syndrom 188 

Hydranenzephalie 58, 61, 63, 
66, 199 

3-Hydroxydikarbonsäure- 
Azidurie 270 

Hydrozephalus 196-198, 217 

- arretierter 196 

- evacuo 199 

- entzündlich bedingter 62, 
66 

- externer, benigner 199 

- kommunizierender 199, 
203 

- obstruktiver 198, 202 

- posthämorrhagischer 65 

- sekundär-entzündlicher 59 

- X-chromosomal rezessiver 
198 

- X-gebundener 371 

Hygrom, subdurales 199 

- Proteinkonzentration 200 

- traumatisch verursachtes 
200 

Hyperaktivität 86-87, 159, 
240 

Hyperekplexie 227 

Hyperexzitabilität 86-87, 90 

- bei muskulärer Hypertonie 
87 

- bei muskulärer Hypotonie 
87 

Hyperkinese 297 

Hyperkinetisches Syndrom 
323 

Hyperphagie 211, 246 

Hyperpigmentation 381 

Hypersomnie 241 

- periodische 246 

- zentral bedingte 241, 246 

Hypertelorismus 200, 383 

- okulärer 192 

Hypertension, intrakranielle, 
idiopathische 221 

Hyperthermie, maligne 85, 
354 

Hypertonie, muskuläre 76, 85, 
87,201 

- mit Hyperexzitabilität 87 

- spastisch-dyskinetische 85 

- transitorische 90 

Hypertrophie, zerebrale 200 

Hyperventilationstetanie 225 


Hypoaktivität, motorische 

85-87 

- bei muskuläer Hypotonie 

87 

Hypobetalipoproteinämie 304 

Hypocretin-1-Bestimmung im 

Liquor 246-247 

Hypodontie 303 

Hypoexzitabilität 86-87 

Hypofrontalität 159 

Hypogenitalismus 211 

Hypoglykämie 226, 268 

Hypogonadismus 211 

- hypogonadotroper 303 

Hypomelanosis Ito 197, 254 

Hypomyelinisierung 184, 303 

- zerebrale 202 

Hypopigmentation 381 

Hypoplasie 

- pontozerebelläre 338, 353, 

380 

- zerebelläre 53 

Hypotelorismus 192 

Hypothalamus 31 

Hypothese, kausale 118, 121 

Hypothesenbildung, magische 

99-100 

Hypothyreose 243 

Hypotonie 

- motorische, zentrale 68 

- muskuläre 76, 85, 87,122, 
187, 189, 201, 211, 276, 281, 
293, 296, 299, 305, 348, 356, 
377 

-- Begleitsymptomatik 
349-351 

-- gemischte 355, 357 

-- mit Hyperexzitabilität 87 

-- mit motorischer Hypo- 
aktivität 87 

-- Muskelschwäche 85 

-- periphere 30, 350-351, 
353, 357 

-- primäre 386 

-- Progredienz 352 

-- Untersuchung Familien- 
angehöriger 356 

-- Verlaufsbeobachtung 349 

-- zentrale 30, 85, 349, 
351-352, 357-358 

-- zentrale, benigne 85, 90, 
349 

-- Zusatzuntersuchungen 
355 

Hypotrophie, intrauterine 62 

Hypoventilation 

- alveoläre 217 

- schlafbezogene 241, 245 

- zentrale 234, 245 

Hypoxämie, natale 67 


Hypsarrhythmie 255 


ICF-CY-Modell 421 

Ich-Entwicklung 131, 
141-142 

- Grenzsteine 136-141 

Ich-Gefühl 131 

Ich-Struktur 35, 101, 130 

- Komponentenentwicklung 
131-132 

Ideal-Motorik 420 

Identifikationsperson 45 

Imitation 44, 94, 101-102, 

111, 119-120, 167,412 

als Lernstrategie 102, 413 

gestörte 103 

spontane 103, 413 

Sprachentwicklung 114 

verzögerte 103 

Individualität 40 

Infekt, fieberhafter 217 

Infektion 


- 1.Trimenon 52 

- neonatale 66 

- pränatale 59, 385 

Informationsübertragung 57 

- sensorische 150 

Informationsverarbeitung 39 

- analytische, analog-sequen- 
zielle 35 

- globale, affektiv 35 

- intermodale 150 

- modale, serielle 150 

- Schwäche 150 

- zentrale, Schwäche 84, 89, 
151, 154 

Innenohrschwerhörigkeit 59, 
281, 300 

Insomnie 241-242 

Insult 

- arterieller, perinataler 67 

- ischämischer 254 

Intelligenz 116 

- existenzielle 117 

- farblich-visuelle 117 

- interpersonelle 116 

- intrapersonelle 117 

- körperlich-kinästhetische 
116 

- kreative 117 

- logisch-mathematische 116 

- musikalische 116 

- naturalistische 117 

- räumliche 116 

- sozio-emotionale 117 

- sprachliche 116 

Intelligenz-Quotient 376 

Intelligenzminderung 122 


Intensivtherapie, neonatale 66 

Intentionsmyoklonien 332 

Intentionstremor 296, 
333-334 

Interaktion, soziale 126, 397, 
412 

Internetadressen 211,374, 
400 

IQ-Wert 133 

Iris, heterochromatische 281 

Ischämie, zerebelläre 307 


J 


Jackson-Marsch 251 

Jactatio capitis 234, 335 

Janz-Syndrom 250, 252, 259, 
331 

Jeavons-Syndrom 252, 259 

Jervell-Lange-Nielsen- 
Syndrom 281 

Joint Attention 94, 142 

Joubert-Syndrom 298-299, 
308 


K 


K-ABC-Test 122, 155 

Kanner-Syndrom 397-398 

Karboanhydrasehemmer 221 

Karboxylasemangel 282 

Kardio-auditives Syndrom 281 

Kardiofaziales Syndrom 
285-286 

Kardiomyopathie, hypertrophe 
362 

Karotissinussynkope 225 

Kataplexie 230, 246 

Kategorisierung 119-120 

Kaufman Assessment Battery 
for Children 122, 155 

Kearns-Sayre-Syndrom 271, 
365 

Kernspintomografie s. Magnet- 
resonanztomografie 356 

1.-Kiemenbogen-Syndrom 
192 

Kind-Eltern-Beziehung 179 

- dysfunktionale 179 

Kinderspiel 377 

Kindesmisshandlung 200, 239 

Klammereffekt 38 

Kleine-Levin-Syndrom 241, 
243, 246 

Kleinhirn 29, 409 

- Beeinträchtigung 184 

- Dysgenesie 187 

- Hemisphärenläsion 334 

- Hypoplasie 187, 306, 338, 
354 
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- Läsion 30, 296 

Kleinkindertest 133 

Klippel-Feil-Syndrom 281 

Klonus 329, 333 

- hemifazialer 258 

Kochleadysplasie 280 

Koma 236 

- Myoklonien 332 

Kommunikation 

Beeinträchtigung 397 

Bereitschaft 395 

interneuronale 40 

präverbale 94, 101, 165 

verbale 167 

Kompetenz 

- emotionale 127, 136, 
142-143 

-- Entwicklung 128 

-- Entwicklung, Grenzsteine 
137-141 

- soziale 122, 125, 128, 
141-142 

-- Entwicklung 123 

-- Entwicklung, Grenzsteine 
135-141 

- sprachliche 377 

Komplikation, perinatale 73 

Konditionieren, operantes 118 

Konditionierungsgedächtnis 
45 

Konfusion 236 

Konsequenz, therapeutische 
411 

Kontextfaktoren, entwick- 
lungshemmende 160 

Konvergenz, neuronale 39 

Konvergenz-Nystagmus 275 

Konversionsneurose 297 

Konzentrationsfähigkeit 144 

Konzentrationsschwäche 150, 
152 

Kooperation, empathische 
405, 417 

Kooperationsbereitschaft 415 

Kooperationssystem, präver- 
bales 165 

Koordinationsstörung 30, 84, 
293 

- zentrale 90 

Kopffüßler 142, 152 

Kopfhaltung 

- Asymmetrie, therapie- 

resistente 84 

- Kontrolle 85 

Kopfschmerzen 214, 217,219 

- akute 214-216 

- Begleitsymtpome 214, 216 

-- autonome 216 

- bei Kopfbewegung 218 

- bei Lageänderung 218 


- chronisch rezidivierende 
214 

- chronische 214, 216 

- Dauer 215 

- Diagnostik 222 

- Epilepsiepatient 220 

- iktale 251 

- Intensität 215 

- medikamenteninduzierte 
216, 218 

- paroxysmal-episodische 
214, 216 

- primäre 214 

- Provokationsfaktoren 218 

- psychogene 220 

- psychosomatische 216 

- stechende, idiopathische 
215 

- traumatisch bedingte 218, 
221 

- trigemino-autonome 214, 
220 

- vasomotorische, hypoglyk- 
ämie-induzierte 218 

- Verlaufskriterien 216 

Kopftremor 334 

- dystoner, paroxysmaler 334 

Kopfumfang 378 

- Messung 194, 204 

- Relation zur Körperlänge 
206 

- Zunahme 194, 196, 199 

Kopfumrissvergrößerung 176 

Kopplung, neuronale, 
reziproke 39, 41 

Korneatrübung 267 

Körperbewusstheit 140, 143 

Körperempfindung, 
Speicherung 33 

Körpergewicht 210 

Körperhaltung 84 

- Asymmetrie, therapie- 
resistente 84 

Körperlänge 207 

— Messung 209 

Körpermotorik (s. auch 
Motorik) 141 

- Entwicklung 104 

-- Grenzsteine 136-140 

Körperproportionen 209 

Kortex 

Fehlbildung 254 

hypoxisch-ischämische 

Durchblutungsstörung 66 

Modul-Organisation 54 

motorischer 

-- epileptischer Anfall 251 

-- Läsion 30 

-- Plastizität 69 


motorischer, primärer 28, 
55 

Nekrose, keilförmige 67 
Organisation 35 
präfrontaler 28, 30, 34, 413 

- epileptischer Anfall 251 

- orbitaler 33 

- Reentry-Verbindungen 34 
Reifungsstadien 61 
somatosensorischer 28, 105 
Windungen 57 

Kozevnikov-Syndrom 344 

Krabbe, Morbus 365, 370, 380 

Krampfanfälle, zerebrale 
(s. auch Anfall, epilepti- 
scher) 76-77, 184 

Kreatin/Kreatinin-Quotient 
382 

Kreatinkinase-Aktivität 362 

Kreatinmangelsyndrom 382 

Kreatinsubstitution 382 

Kreislaufkollaps, mütterlicher 
62 

Kriechen 141 

Krise 

- abdominelle 366 

- okulogyre 274, 314 

Kugelberg-Welander-Krank- 
heit 364 

Kurzzeitgedächtnis 45 


L 


L-Dopa 315, 317 
Labyrinth-Läsion 275 
Lächeln 
- differenzierendes 124, 127 
- reaktionales 123, 127 
-- fehlendes 179 
Lafora-Einschlusskörper- 
Krankheit 332 
Lähmung (s. auch Parese), 
dyskaliämische, episodische 
231 
Landau-Kleffner-Syndrom 
258, 394, 399 
Landau-Reflex 37-38 
Langsitzprüfung 88 
Langzeitgedächtnis 414 
Largo-Neuromotorik-Test 84 
Late Talkers 115, 431 
Laurence-Moon-Bardet-Biedl- 
Syndrom 210-211, 281 
Lebensbedingungen, 
Anpassung 94 
Lebensgedächtnis 32-33, 45 
Leber-Optikus-Neuroretino- 
pathie, hereditäre 268 
Leber’sche kongenitale 
Abiotrophie 267, 275 


Leber’sche Optikusatrophie 
268 

Leigh, Morbus 276, 299, 321, 
365 

Lennox-Gastaut-Syndrom 250, 
252, 257 

LEOPARD-Syndrom 281 

Lernen 

- durch Imitation 44, 120 

- lebenslanges 46 

Lernprozess, motorischer 30 

Lernschwäche 84, 156 

Lernstörung 

- frühe 30, 57, 110, 150, 157, 
160 

-- 7-Punkte-Suchtest 153, 
155, 158 

-- ADHS 157, 159 

-- Anamnese 152 

-- Auffälligkeiten 151 

-- Diagnostik 152 

-- nosologische Existenz 160 

-- Prädiktoren 153 

-- Tests 153-154 

- motorische 89 

Lese-Rechtschreib-Störung 
159 

- Früherkennung 155 

- Prädiktoren 154 

Leukodystrophie 184, 281, 
305 

- frühkindliche 197, 299 

- metachromatische 85, 184, 
282, 299, 305, 365, 380 

Leukoenzephalopathie 202, 
305, 386 

- kindliche Ataxie 202, 386 

- zystische, RNASET2- 
defiziente 202 

Leukomalazie, periventrikuläre 
56, 63, 65 

Lexikalisch-syntaktisches 
Syndrom 393 

Lhermitte-Duclos-Syndrom 
308 

Lichtempfindlichkeit beider 
Augen 265 

Lidmyoklonien 259 

Limbisches System 28-32, 34, 
43-44, 70, 128, 413 

Links-Rechts-Unterscheidung 
144 

Linsendislokation 208, 266 

Lipomatose, enzephalokranio- 
kutane 197 

Lippenspalte 191 

Liquor cerebrospinalis 

- Analyse 222, 239, 269, 320, 
347 

- gestauter 198 


440 Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 
Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 
All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


- Glukosequotient 320 

- Hypocretin-1-Bestimmung 
246-247 

- Punktion, lumbale 221 

- Resorptionsstörung 199, 
203 

Liquorraum, äußerer, erwei- 
terter 199 

Lissenzephalie 58-59, 187, 
254, 384 

- X-gebundene 382 

Lithium 246 

Locked-in-Syndrom 236 

Logik, magische 100, 130 

Long-Loop-Reflex 37 

Long-QT-Syndrom 281 

Lyme-Borreliose 286 


M 


M.O.R.E.-Konzept 428 

Magische Phase 94, 99, 120, 
126, 130, 417 

Magnetresonanzspektroskopie 
201,382 

Magnetresonanztomografie 
63, 193, 202, 206, 239, 320, 
344, 356, 365, 387 

- FLAIR 260 

- nach epileptischem Anfall 
253 

Makrosomie, konnatale 200 

Makrozephalie 194-195, 217, 
299, 308, 381 

- Diagnostik 197 

- extrazerebral bedingte 197 

- familiäre 195, 199 

- Pathogenese 197 

- progrediente 196 

- relative 194 

Malen 152 

Mandelkern 30-31, 413 

Mandelkern-Erfahrung 413 

Mandelkern-Lernen 414 

Mandelkern-Reaktion 32, 44, 
80, 101, 170 

Mangelernährung, mütterliche 
62 

Mangelversorgung, intraute- 
rine 62 

Manierismen 397 

Manifestationsalter 183 

Männchen malen 142 

Manualmedizin, Konzept 424 

Marfan-Syndrom 208 

Marinesco-Sjögren-Syndrom 
307 

Marker, somatische 33, 414 

Marklager, periventrikuläres 
64 


Marsden-Triple 315 

MASA-Syndrom 198, 371 

Matrix 

- periventrikuläre 65 

-- Blutung 64 

-- Zystenbildung 65 

- subependymale 51 

-- Hämorrhagie 64 

Matrixzone 51 

McLeod-Syndrom 327 

Megalenzephalie 197, 200, 
203 

- anatomische 200 

- metabolisch bedingte 200 

Mehr-Wort-Sprache 113 

Mehrsprachenerwerb 392 

MELAS-Syndrom 346 

Melkersson-Rosenthal- 
Syndrom 288 

Meningitis 200, 216 

Meningoenzephalitis, 
neonatale 76 

Menkes Disease 189, 254 

Merosin-Defizienz 354, 386 

MERRF (Myoklonusepilepsie 
mit Ragged Red Fibers) 331 

Methylmalonsäureazidurie 
321 

Methylphenidat 159, 246 

Midazolam 256 

Migräne 214, 216, 218, 226 

- abdominelle 220 

- Äquivalent 220, 226 

- Aura 218, 220, 233, 345 

- Basilaristyp 219, 233 

- hemiplegische 231 

familiäre 219, 345 

- konfusionelle, akute 233 

- ophthalmoplegische 220 

- retinale 219, 267 

- Triggerung 218 

Migration s. Neuron, Migration 
53 

Migrationsphase 52, 55 

Migrationsstörung, neuronale 
58-59, 193 

Mikrenzephalie 52 

Mikrodeletion-22q11.2-Spekt- 
rum 383 

Mikrodeletion-22q13-Syn- 
drom 201, 208 

Mikrognathie 191 

Mikrotie 192 

Mikrozephalie 52, 59, 62, 189, 

204-205, 280, 353, 378, 382, 

384 

Differenzialdiagnostik 206 

familiäre 205 


Manifestationsalter 183 
sekundäre 66-67 


Miller-Dieker-Syndrom 254 

Miller-Fisher-Syndrom 288 

Mimik 123, 125, 127, 139, 167 

Minderdurchblutung, zerebra- 
le 66 

Minderwuchs 189, 209, 281, 

300, 365, 383-384 

disproportionierter 203 

konnataler 210 

proportionierter 210 

psychosozialer 206, 384 

Minimal bewusster Zustand 
236 

Minor-Anomalie 188 

Miosis 264, 277 

Misshandlung 178-179 

Mitbewegungen, assoziierte 
88 

Mitochondriopathie 79, 
281-282, 299, 380 

Mittelhirn, Fehlbildung 52 

Mittelliniendefekt 189 

Möbius-Syndrom 286, 288 

Modafinil 246 

Molekulargenetik 193, 207 

Molybdän-Kofaktor-Defizienz 
267 

Mondine-Kochleadysplasie 
280 

Monoparese 85 

Moro-Reaktion 37-38, 278 

- Phasen 38 

Morpheme 392 

Motherese 392 

Motivationskonflikt 177 

Motorik (s. auch Körper- 
motorik) 291, 377 

- defizitäre Erfahrungen 80 

Entwicklung 106 

- extrauterine, frühe 78 

haltungsstabilisierende 37 

intendierte, Steuerung 35 

- intrauterine 38-39, 78, 105 

-- Kontinuität, postnatale 
105 

- Kleinhirnfunktion 29 

Minus-Symptomatik 224, 

227 

- Plus-Symptomatik 224, 227 

pyramidale, intentionelle 

91, 109 

- Steuerung 89 

- Störung 291, 293 

-- frühe 55 

- Tests 109 

- Übungsprogramm 107 

unsichere 30 

Motorisch ungeschicktes Kind 
80, 89 

- neurologischer Befund 88 


- Untersuchungen 84 

Movement Assessment Battery 
for Children 109 

Moya-Moya-Erkrankung 345 

Moya-Moya-Syndrom 184, 
345 

MRT-Angiografie 347 

Mukolipidose 189, 281 

Mukopolysaccharidose 
188-189, 267, 270, 281, 381, 
385 

Multiple Sklerose 371 

Münchhausen-by-proxy- 
Syndrom 232, 240 

Münchner funktionelle Ent- 
wicklungsdiagnostik 133 

Musculus depressor anguli 
oris, Aplasie 285 

Musculus-obliquus-superior- 
Myokymie 274 

Muskelatrophie 85, 358 

- spinale 79, 353, 364 

-- Plus-Form 353 

Muskelbiopsie 356, 363, 368 

Muskeldystrophie 79, 
362-363 

- fazio-scapulo-humerale 
363 

- kongenitale 354, 363, 380 

Muskelhypertonie s. Hyper- 
tonie, muskuläre 76 

Muskelhypertrophie 358 

Muskelhypotonie s. Hypotonie, 
muskuläre 76 

Muskelkontraktion 292 

Muskelkraft 359 

- Basisneurologie 85 

Muskelschwäche (s. auch 
Parese) 77,85, 87, 350 

Muskeltonus 85, 296, 348, 359 

- erhöhter 358 

- wechselnder 88 

Mustererkennung 34 

Mutismus 391 

- akinetischer 391 

Mutter-Schema 119 

Myasthenie, juvenile 363 

Mydriasis 264, 277 

Myelinisierung 56, 60 

- Störung 62 

Myelinopathia centralis diffusa 
202 

Myelinscheide 56 

Myelitis, transverse 371 

Myelodysplasie 79 

Myelomeningozele 79 

Myelozele 187 

Myoklonien 249, 317, 328, 
330 

- bilaterale 250 
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essenzielle 329 

irreguläre, polytope 323 

physiologische 329 

Ursprung 329 

Myoklonus, epileptischer, 
negativer 249 

Myoklonus-Dystonie 313, 317, 
329 

Myoklonusepilepsie 331 

- progressive 331 

Myopathie 286, 354, 360, 362 

- kongenitale 79 

-- strukturell definierte 354 

- metabolische 355 


N 


Nachtblindheit 365 

Nackenreaktion, tonische 
37-38 

Nackenreflex 77 

Narkolepsie 241, 243, 246 

Nävus-Sebaceus-Syndrom 197 

Nekrose 

- kortikale, parasagittale 66 

- neuronale, selektive 66 

- periventrikuläre, intraute- 
rine 63 

Nerve Growth Factor 70 

Nervenleitgeschwindigkeit 
184 

Nervensystem (s. auch Zentral- 
nervensystem) 

- peripheres 51 

- Plastizität, adaptive 33 

Nervenwachstumsfaktor 70 

Nervus 

— facialis s. Fazialisnerv 284 

- oculomotorius 263-264 

- opticus (s. auch Optikus) 
263, 277 

-- Hypoplasie 268 

Netzwerk, neuronales 39, 91, 
123,411 

- adaptive Veränderung 69, 
143 

- angeborenes 37, 411 

- dopaminerges 31 

- Entwicklung 41 

- Lernfähigkeit 40, 411 

- mesolimbisches 413 

- Reentry-Verbindung 39, 41 

- selektive Organisation 27, 
40 

- Transformation, lebenslange 
60 

Neugeborenes 66 

- hypotrophes 62 

- muskuläre Hypotonie 348 

- unreifes 64 


- Verhalten 414 

Neunmonaterevolution 94 

Neuralgie 214 

- kraniale 217 

Neuralrohr 51, 54 

Neuro-Sonografie 368 

Neuroakanthozytose 327, 366 

Neurobiologie 27 

Neurobiologisches System 409 

Neurodegeneration 322 

- Panthotenatkinase- 
assoziierte 327, 331 

Neurodegeneration mit Brain 
Iron Accumulation 270, 
318, 320, 322, 331, 380 

Neurodegenerative Erkran- 
kung 58, 79, 268, 327, 330 

Neurofibromatose 192, 197, 
268 

- TyplI 281-282 

Neurogenese 50-51, 60 

- lebenslange 33, 60 

Neurokutane Erkrankung 58, 
197, 200, 380 

- Epilepsie 254 

Neurologische Erkrankung, 
0-2 Jahre 79 

Neurometabolische Erkran- 
kung 183, 187, 197, 268, 
271, 281, 299, 330 

- MRT-Basalganglienbefunde 
321 

- muskuläre Hypotonie 352 

- Nystagmus 276 

- Tremor 335 

Neuromuskuläre Erkrankung 
58,282 

Neuromyelitis optica 366, 371 

Neuron 

Differenzierung 54-55 

Migration 52-53, 56, 59 

Migrationsstörung 58 

Neubildung, lebenslange 60 

Neuronensäule 54 


Neuronenschicht 54 

Neuropädiatrie 19 

Neuropathie 358, 360, 363 

- demyelinisierende 364-366 

- hereditäre 79 

- motorisch-sensible, heredi- 
täre 364 

- motorische 365 

- periphere 335 

- sensible 365-366 

Neuropsychologisches Ent- 
wicklungs-Screening 133 

Neurorehabilitation 70 

Neurotransmitter 27, 34 

Neurotropher Faktor 70 

Neurotrophin-3 70 


Niemann-Pick, Morbus 304, 
365 

Nierenagenesie 189 

Niereninsuffizienz 366 

Noonan-Syndrom 210 

Noradrenalin 27 

NREM-Arousal-Störung 244 

Nystagmus 263, 273-274, 300 

- iktaler 275 

- kongenitaler 273, 275 

- latenter 273, 275 

- medikamenteninduzierter 
275 

- monookulärer 275 

- neurometabolisch-degene- 
rative Krankheit 276 

- optokinetischer 265 

- physiologischer 274 

- vertikaler 274 

- vestibulärer 273, 275 

- zerebellärer 275 


16) 


Objekt, transitorisches 94, 416 
Objektpermanenz 121 
Ocular-Tilt-Reaktion 274 
Ohr 
- Ansatzpunkt 190, 192, 210 
äußeres, Auffälligkeit 192 
Deformität 192 
dysplastisches 192 
Entwicklung 191 
Ohtahara-Syndrom 252-253 
Okular-Bobbing 274 
Okular-Flutter 274 
Okulomotoriusparese 264, 
272 
Okzipitallappen-Anfälle 251 
Olfaktorisches System, Ent- 
wicklungsstörung 192 
Oligodendrozyten 56 
One-and-a-half-Syndrom 272 
Ophthalmoplegie 351 
- internukleäre 272-273 
- supranukleäre 273, 300 
Opisthotonus 85 
Opsoklonus 273-274, 301 
Optikusatrophie 184, 
201-202, 207, 298, 300 
- hereditäre, autosomal 


dominante 268 
Optikusgliom 193, 265, 268 
Optimalitätskonzept 73 
Optisches System 277 
Orbicularis-oculi-Reflex 288 
Organisation, neuronale 

40-41 
Organogenese 51 


Organsysteme, zusammen- 
hängende 189 

Ornithin-Transcarbamylase- 
Defekt 303 

Oszillopsie 274 

Otoakustische Emissionen 278 

Oxytocin 27 


p 


Pachygyrie 58, 187 
Panayiotopoulos-Syndrom 
252, 257 
PANDAS (Pädiatrische Auto- 
immune Neuropsychiatri- 
sche Disorder Assoziiert mit 
Streptokokken-Infektion) 
324 
Panenzephalitis, sklerosieren- 
de, subakute 332 
Pantothenatkinase-2-Defizienz 
321 
Paradigma von Gesell 20 
Paramyoclonus multiplex 
Friedreich 317, 329 
Paraparese 294, 369 
Läsionshöhe 369 
spastische 365 
- hereditäre 370-371 
spinale Schädigung 
369-370 
zerebrale Läsion 369-370 
Paraplegie, spastische, 
X-chromosomal vererbte 
198 
Parasomnie 241, 244-245 
Parese (s. auch Muskel- 
schwäche) 184, 293, 357 
atrophische 365 
hypotone 357, 359, 361 
- Anamnese 367 
— kardiale Beteiligung 362 
- Labordiagnostik 367 
- progrediente 360-361, 
369 
- Schmerzen 367 


muskuläre 295 
peripher-neurogene 295 
postiktale 251 
schlaffe 340, 358, 368 
spastisch-hypertone 85 
spastische 30, 68 
zentrale 295, 372 
Parietallappen-Anfälle 251 
Parkinson-Syndrom 322 
Paroxysmal-transitorische 
Störung 223, 225-227 
- epileptische 225 
- Manifestationsalter 226 
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- mit extremen Schmerzen 
227 

- Triggerfaktoren 223, 225 

Pavor nocturnus 234, 241, 
244-245 

PEHO-Syndrom 268 

Pelizaeus-Merzbacher-Krank- 

heit 263, 276, 371 

Pendred-Syndrom 281 

Perisylvisches Syndrom, 

bilaterales 254, 393 

Peroxisomale Erkrankung 79, 

281, 380-381 

Persönlichkeitsbildung 102 

Petit-mal-Anfall 297 

Petö-Methode 428 

Phakomatose 197 

Phenylketonurie 206 

Philtrum, kurzes 210 

Phoneme 391 

Phonetisch-phonologische 
Störung 391 

Phonologie 391 

Phonologisch-syntaktisches 
Syndrom 393 

Physiotherapie 70, 90, 420 

- Goldstandard 420 

- Konzepte 420 

Pigmentanomalie 192 

Pinselgriff 138 

Pinzettengriff 24, 109 

Plastizität, neuronale 55 

- adaptive 69 

- periphere 70 

- zentrale 68, 70 

-- artistische 69 

-- ökologisch bedingte 69-70 

-- reifungsbedingte 69 

-- sich selbst organisierende 
69 

-- therapeutisch intendierte 
69-70 

Plazentainsuffizienz 62 

Plegie 294 

Pointing 94, 110, 141,412 

Poliodystrophie 184 

- progressive 386 

Polydaktylie 211, 281 

Polymikrogyrie 58, 254, 258, 
384 

Polymyositis 363 

Polyneuritis cranialis 286 

Polyneuropathie 

- axonal betonte 366 

- demyelinisierende 365 

-- chronisch inflammato- 
rische 364 

- sensomotorische 365 


Polyneuroradikulitis s. 
Guillain-Barr&e-Syndrom 
363 

Polysomnografie 243, 
246-247 

Polyspike Waves 256-257, 
259 

- lidschlussinduzierte 259 

Pons 57 

Ponshypoplasie 338, 354 

Porenzephalie 58, 62-63, 67 

Potenziale, evozierte 239, 310 

Potter-Sequenz 189 

Prader-Willi-Syndrom 211, 
383 

Preferential-Looking-Methode 

266 

Priming-Gedächtnis 44, 96, 

123 

Primitivreflex 37 

Problembetrachtung 183 

Prolaktin 27 

Propionazidurie 321 

Prosodie 124, 127, 392 

Protosprache 113 

Prototyp 119-120 

Provokationsmöglichkeit 402 

Pseudo-Foci 259 

Pseudoagenesie 53 

Pseudoataxie 294, 297 

Pseudodystonie 317 

Pseudohypertrophie, 

muskuläre 358 

Pseudosprache 111 

Pseudotumor cerebri 216, 221 

PSQ (Pediatric Sleep 

Questionnaire) 246 

Psychische Störung 164 

Pupille 

- Engstellung 264, 277 

— Weitstellung 264, 277 

Pupillenreaktion 263-264, 

269 

Pupillenreflex 265 

Pupillotonie 264 

Pyknolepsie 252, 258 

Pyramidenbahn 28, 57, 65 

- Läsion 30, 68, 88, 300, 339 

Pyridoxalphosphat-Mangel 

254 

Pyridoxin-Abhängigkeit 254 

Pyruvat-Decarboxylase-Dehy- 

drogenase-Defekt 303 


Q 


Querschnittsmyelitis 366, 
370-371 


R 


Radiation, optische 56, 65 

Ragged Red Fibers 331 

Ramsay-Hunt-Syndrom 307 

Rapid-onset Dystonie-Parkin- 
sonismus 318 

Rasmussen-Enzephalitis 343 

Raumforderung, intrakranielle 
195, 216 

- zerebrale 217 

Realangst 175 

Rechenschwäche, Vorläuferde- 
fizite 154 

Rechts-Links-Unterscheidung 
140, 150 

Reelin 54 

Reentry-Effekte 412 

Reentry-System 40 

Reflex 

aureopalpebraler 278 

frühkindlicher 37 

monosynaptischer 36, 39 

polysynaptischer 37-39 

vestibulärer 37 

Reflex-Synkope 225, 231 

Reflexverhalten, gelerntes 45 

Refsum, Morbus 271, 282, 
298, 300, 306, 365 

- infantiler 270 

Regeleinhaltung 35 

Regression, neuronale 60 

Regulationsstörung 130 

- frühe 74, 77, 164, 167 

- kindliche 165 

Reifung 21,41 

Repräsentation, zentrale 97, 
119, 125 

- Schwäche 150 

- sprachliche 111 

Residualzustand 184 

Resilienz 74, 77, 96, 166 

Restless-Legs-Syndrom 234, 
241,245 

Retardierung 

- kognitive 63, 85 

- mentale 53, 59, 62, 68, 376 

-- X-gebundene 382 

- motorische 68 

- psychomotorische 365, 376 

Retinitis pigmentosa 207, 
210-211, 269, 281, 300, 314, 
365-366 

Retinopathie 308 

Retraktions-Nystagmus 275 

Rett-Syndrom 255, 382 

Rhinophonie 391 

Rhombenzephalosynapsis 308 

Riesenaxon-Neuropathie 353 

Riesenwuchs 200 

Ring-Chromosom 20 255 


Risiko 

- mindernde Faktoren 74 

- nicht eingetretenes 73 

- relatives 73 

Risikofaktoren 73, 77, 166 

- biologisch-individuelle 73 

- entwicklungsneurologisch 
relevante 75 

- Kontrolluntersuchungen 75 

- Kumulation 73-74 

- mütterliche 75 

- neonatale 74 

- neurologischer Befund 75 

- ökologische 74 

- pränatale 74 

- psychologische 73 

- psychosoziale 73-74 

Risikokind 74 

- falsch positives 73 

- Sprachentwicklung 432 

Risikokonzept 73 

Risikosymptome, neurologi- 
sche 76 

Risus sardonicus 314 

Rolando-Epilepsie 252, 257 

Rollenspiel 103, 126-127, 
138-139, 378 

- fürsich 125 

Rooting-Reflex 131 

Röteln 282 

Rouge-Test 126 

Rubinstein-Taybi-Syndrom 
210, 383 

Rückenlage 136 

Ruhetremor 333 

Rumpfataxie 184, 294 


5 


Sakkaden 184, 274, 296 

Salla Disease 276, 300, 305 

Sandifer-Syndrom 228, 317 

Santavuori-Hagberg, Morbus 
270 

Säugling 

- dyskinetischer 337 

- muskuläre Hypotonie 348 

Säuglingsmyoklonus, benigner 
227 

SBE-2-KT 116 

Schädel-Hirn-Trauma 340 

- Aphasie 391 

- Visusverlust 268 

Schallleitungsstörung 279 

Scham 128 

Schauder-Attacke 227, 334 

Scherengriff 109, 137 

Schielstellung 271 

Schizenzephalie 187 
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Schlaf-Apnoe-Hypopnoe-Syn- 

drom, obstruktives 241, 

244 

Schlaf-EEG 247 

Schlaf-Latenz-Test, multipler 

246 

Schlaf-Myoklonus, neonataler, 

benigner 233 

Schlaf-wach-Rhythmus 240 

Schlafdauer 168 

Schlafen, normales 168 

Schlaflähmung 246 

Schlafstörung 167, 169, 

240-241 

Anamnese 246 

Diagnostik 242, 247 

REM-assoziierte 244 

zirkadiane 241 

Schlafwandeln 245 

Schleife 

- des Informationsaustauschs 
33 

- innere 29 


- sensomotorische 27-28, 57 

-- Läsion 30 

-- Parallelschaltungen 30 

Schnarchen 244 

Schreien 430 

- exzessives 165, 167 

-- Dreier-Regel nach Wessel 
168 

- normales 168 

Schreigesicht, schiefes 286 

Schreiprotokoll 168 

Schulbereitschaft 144 

Schulfähigkeit 144 

Schulreife 144 

- diagnostische Einschätz- 
skalen 133 

Schütteltrauma 200 

Schutzfaktoren 74 

Schutzreflex 37, 39, 45 

Schwäche 358-359 

- individuelle 409 

- motorische 297 

Schwann-Zelle 56 

Schwerhörigkeit 211 

SDSC (Sleep Disturbance Scale 
for Children) 246 

Seckel-Syndrom 210 

See-saw-Nystagmus 275 

Segawa-Syndrom 313, 
316-317, 371 

Sehbahn 267 

Sehstrahlung 65 

Selbst-Entwicklung 131 

Selbstbewusstheit 131 

Selbstbewusstsein 130, 140, 
144 

Selbstregulation 165 


Selbstsein 131 

Selbstständigkeit, Entwicklung 
132 

- Grenzsteine 136-141 

Sensomotorik 84 

Sensomotorisches System 409 

Sepiapterinreduktase-Defi- 
zienz 274 

Sequenz 189 

Serotonin 27,31 

SETK-2 116 

SETK-3-5 116 

Sharp Slow Waves 257 

Sharp Waves 253, 258 

Shuntanlage 

- lumboperitoneale 222 

- ventrikuloperitoneale 222 

Sialinsäure-Speicherkrankheit 
276, 299, 305 

Sich-selbst-Erkennen 126-127 

Silbenketten 392 

Silbenverdopplung 392 

Silver-Russel-Syndrom 210 

Sinnesorgane, Modalitäten 
150 

Sinusvenenthrombose 216, 
221 

Sitzen, freies 137 

Sjögren-Larsson-Syndrom 270 

Skelettdysplastisches Syndrom 
209 

Skew Deviation 274 

Smith-Lemli-Opitz-Syndrom 
189 

Snijders-Oomen-Test 122 

Somatosensorik 36 

Somnolenz 236 

SON-R 2%-7 122 

Sonnenuntergangsphänomen 
196 

Sonografie 63, 356 

Sotos-Syndrom 200, 208 

Sozialisationsstrategie 
106-107 

Spannungskopfschmerz 
215-216, 220 

Spannungsschmerz 218 

Spasmen, epileptische 250 

Spasmus nutans 227, 275, 
320, 334 

Spastik 87, 187, 300 

Spätentwickler 135 

Specific Learning Disorders 
150 

Speicher, serieller 41-42, 69, 
410 

- erlernter 410 

- genetisch vorgegebenre 410 

- kontinuierliche Altivierung 
42 


- sensomotorischer 410 

Speicherkrankheit 184, 200 

- Iysosomale 79, 300 

Spektroskopie 356, 368 

Sphingolipidose 380-381, 385 

Spiegelneurone 43, 101, 112, 

119, 123, 412 

Dysfunktion 43 

emotionale Regulation 128 

Funktionen 43 

Sprachentwicklung 110 

Spielen 377 

- anhaltendes 139 

- paralleles 125 

Spielhemmung 174 

Spielsituation 133 

- entwicklungsstandentspre- 
chende 134 

- halbstrukturierte 122 

- Setting 134 

- strukturierte 133-134, 153 

Spielunlust 174 

Spielverhalten 121, 125 

Spike Waves 253, 256-257, 
259 

- kontinuierliche, im Schlaf 
258 

Spike-wave-Paroxysmen 259 

Spikes, zentrotemporale 257 

Spinale Störung 360 

Spinalparalyse, spastische 370 

Splenomegalie 184 

Spontanmutation 26 

Spontansprache 395 

Sprache 35-36, 43, 377 

Sprachentwicklung 59, 70, 
110, 112, 120, 125, 135, 142, 
389, 392 

- Annäherungsstrategie, 
phonematische 114 

- Auffälligkeit 114 

- Elternfragebogen 116, 431 

- expressive 110-111 

Phänomene im 3.-4. 

Lebensjahr 111 

- genetische Steuerung 430 

- Grenzsteine 136-140 

- Hörminderung 278 

- Imitationsstrategie 114 

- individuelle 431 

- Prinzipien- und Parameter- 
modell 430 

- rezeptive 110-111, 113 

- Screening 154 

- Tests 115 

- transitorische Phänomene 
143 

- Untersuchung 431-432 

- Variabilität 432 


- verzögerte 113, 115, 121, 
158, 390 

Sprachentwicklungsstörung 
115, 152, 383, 389, 392, 394 

- Autismus 397 

- AWMF-Leitlinien 390 

- frühe Lernstörung 160 

- Klassifikation 390 

- Progredienz 394 

- spezifische 115, 393 

- verlässliche Diagnose 115 

Spracherwerb 430 

Sprachmotorik 36 

Sprachproduktion 111 

Sprachstörung 150 

- expressive 115, 393 

- rezeptive 115 

Sprachverständnis 394 

Sprechen, Entwicklungs- 
störung 115 

Sprechentwicklung 142 

- Grenzsteine 136-140 

Sprechstörung 150, 391 

Stammgangliennekrose 67 

Standataxie 294, 306 

Status 

- bioelektrischer 258 

- epilepticus 257 

Stauungspapille 196, 221 

Stehbereitschaft 418 

Stellreaktion 38 

Stereotypien 228 

Stickler-Syndrom 280 

Stimmstörung 391 

Stimulanzien 246 

Stoffwechselstörung 206 

- angeborene 76 

- Ataxie 302 

- Bewusstlosigkeit 240 

- Epilepsie 254 

- Neuropathie 364 

- Parese 361 

- Thromboembolie 343 

STORCH 385 

Strabismus 81, 271,299 

Strategie, therapeutische, 
belohnungsorientierte 35 

Streptokokkeninfektion 324 

Striatum 29,57 

Stroke Unit 340 

Stupor 236 

Sturge-Weber-Syndrom 254 

Sturzanfälle, epileptische 249 

Subarachnoidalraum, frontaler, 
Breite 199 

Subclavian-Steal-Syndrom 225 

Subduralraum, frontaler, Breite 
199 

Subtelomer-Auffälligkeiten 
384 
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SUDEP-Risiko 256 

Sulfit-Oxidase-Defizienz 267 

SUNCT-Syndrom 214-215 

Supplementär-motorische 
Region, epleptischer Anfall 
251 

Swinging-Flashlight-Test 264, 
276 

Sydenham-Chorea 324-325 

Symbolsprache 45, 111 

Symptomkonstellation 184 

- leitender Befund 191 

Symptomliste 183 

Symptomprogredienz 184 

Synapse 60 

- exzitatorische 55, 58 

- inhibitorische 55, 58 

- Verknüpfungen 60 

Synaptogenese 52, 55, 60 

- Störung 62 

Syndaktylie 189 

4H-Syndrom 303 

18q-Syndrom 280 

Syndrom 

- Definition 188 

- der unruhigen Beine 234, 
241,245 

- Suche 190 

Synkope 225 

- fieberassoziierte 256 

- neurokardiogene 226, 232 

- orthostatische 225 

System 123 

Sytemtheorie, dynamische 26 


T 


T-Schema 123, 166 

Tagesschläfrigkeit 240-241, 
243-246 

Taubheit 277, 365 

- kongenitale 281 

Teilhabe am menschlichen 
Leben 94, 415 

Temporallappen-Anfälle 251 

Temporallappenepilepsie, 
mesiale 252, 260 

Tensilontest 368 

Terminales-1p36-Deletions- 
Syndrom 255 

Terrible Twos 129 

Test 

- der fremden Situation 96 

- psychologischer 395, 399 

Testpsychologie 121 

Tetanie 228 

Tetrade, narkoleptische 246 

Tetrahydrobiopterin 317 

Tetrahydrobiopterin-Defizienz 
321 


Tetraparese 65, 67, 236, 369, 
372 

- spastische 372 

Thalamus 28-29 

- Läsion 254, 258 

- Torwächter-Funktion 29, 31 

Theorie 

- der neuronalen Gruppen- 
selektion 40-41, 45-46, 91, 
123, 143, 150 

- der selektiven individuellen 
Organisation neuronaler 
Netzwerke 40, 117 

Theory of Mind 120-121, 123, 
126, 131, 141, 165, 177 

Therapeutisch-pädagogische 
Methoden 428 

Therapie, velohnungsorientier- 
te Strategie 35 

Thiamin 303 

Thrombose 343-344 

Thymusaplasie 383 

Tiaprid 337 

Tic-Störung 228, 323, 336 

- chronische 337 

Todd-Parese 251, 341, 343 

Tolosa-Hunt-Syndrom 217, 
273 

Top-down-Prozess 28, 39, 57, 
409 

Top-down-System 39 

Topiramat 222 

Torsionsdystonie, idiopathi- 
sche 313, 315, 317 

Tortikollis, kindlicher, 
paroxysmaler 220, 228, 318 

Touwen-Untersuchung 84 

Toxoplasmose 282 

Training, motorisches, 
mentales 29 

Transitorisch-ischämische 
Attacke 230, 342 

Transitorische neurologische 
Symptome 90-91, 143 

- Verlauf 91 

Treacher-Collins-Syndrom 280 

Tremor 87, 328, 330, 333 

- Analyse 333 

- essenzieller 334 

- Frequenz 333, 336 

- Innervationszustand 333 

- medikamenteninduzierter 
335 

- physiologischer 334 

- Progredienz 334 

- psychogener 335 

- toxininduzierter 335 

Trennungsängste 125, 127, 
129-130, 175-176 

- Phasen 177 


Trennungsprotest 171 
Treppensteigen 139-140 
Triade 94 
Triangulierung 94, 111, 137, 
142,412 
Trigeminus-Neuralgie 215 
Trinkschwierigkeiten 76 
Trisomie 63, 192, 280 
Trisomie 21 63 
Trochlearisparese 272 
Trotzverhalten 103, 129, 225 
Tuberöse-Sklerose-Komplex 
254 
Tumor 372 
- neuroepithelialer, 
dysembryoplastischer 254 
Turner-Syndrom 210 


U 


Übergangsobjekt 97 

Ulegyrien 66 

Umgebungsbewusstheit 235 

Undine-Syndrom 245 

Ungeschicklichkeit, motorische 
88-90, 122 

- modalitätsbedingte 89 

Unruhe, motorische 159 

Untergewicht 211 

Untersuchung 

- augenärztliche 207, 222, 
239, 266, 356, 385, 387 

- entwicklungsneurologische 
152 

- kardiologische 368 

- neurologische 

-- 0-2 Jahre 77,79 

-- 3-5 Jahre 80, 84 

- pädaudiologische 278, 283, 
387 

Untersuchungsbogen 

0-24 Monate 78-79 

- 34.-38. Monat 81 

- 46.-50. Monat 82 

- 58.-62. Monat 83 

Unverricht-Lundborg 331 

Up-beat-Nystagmus 274 

Usher-Syndrom 281 


V 


Vanishing white matter 
disease 202 
Variabilität 22, 40 
genetische 26 
individuelle 21 
interindividuelle 24 


intraindividuelle 24 
phänotypische 26 
Vegetativer Status 236 


Vena-Galeni-Aneurysma 203 
Ventrikel 

- Einbruchsblutung 64-65 
- Erweiterung 65 
Ventrikelblutung 65 
Ventrikularzone 54 
Verbzweitstellung 392 
Verhalten 378 

- adaptives 409 

aggressives 174 
altersabweichendes 155 
Auffälligkeit 41, 152 
- sekundäre 151, 159 
emotionales 128 
Hemisphärenfunktion 35 
hypersexuelles 246 
kulturell angemessenes 123 
Neugeborenes 414 
prosoziales 125 
Regulation, adaptive, basale 
167 

stereotypes 397 
transitorisches 91 


- variables, individuelles 23 

Verhaltenskompetenz, 
adaptive 33 

Verhaltensmuster 45 

Verhaltensstörung 131, 159, 
164, 240, 384 

- depressive 174 

-- Belastungsfaktoren 174 

- frühe 34, 164 

-- Risiko 166 

-- Teufelskreis 165-166 

- reaktive 160 

Verhaltenszustand 123 

Verlaufsbeobachtung 185 

Vermeidungsstrategie 134, 
414 

Vermeidungssystem 31 

Vernachlässigung 177 

- emotionale 178-179 

- kognitive 179 

- soziale 179 

Versiv-Anfälle 249 

Versorgung, medizinische, 
unzureichende 178 

Vertigo, paroxysmale, benigne 
233 

Vertikalisierung, frühe 417, 
420 

Vestibuläre Störung 297 

Vestibularisläsion, zentrale 
275 

Vigabatrin 255 

Vigilanzstörung 252 

Visuelles System 36, 84 

- Ausreifung, Meilensteine 
266 

- Diagnostik 277 


Michaelis, Entwicklungsneurologie und Neuropädiatrie (ISBN 978-3-13-118535-8), © 2017 Georg Thieme Verlag KG 


Dieses Dokument ist nur für den persönlichen Gebrauch bestimmt und darf in keiner Form an Dritte weitergegeben werden! 


All rights reserved. Usage subject to terms and conditions of license. 


445 


Sachverzeichnis 


Visusminderung 266 

- akute 269 

- progrediente 269 

Visusverlust, traumatisch 
bedingter 268 

Vitamin A 304 

Vitamin B12, Mangel 365, 384 

Vitamin E 304 

— Mangel 304 

Vogel-Aspekt 210 

Vorderhirn, monoventrikuläres 
192 

Vorschulalter 

- depressive Verhaltens- 
störung 174 

- Entwicklungsstörung, 
Basisdiagnostik 133 

- Sprachentwicklungstand 
115 

Vorschulzeit 144 

Vorsorgeuntersuchung 78 

- erweiterte 133 


Ww 


W-Fragen 118, 139 
Waardenburg-Syndrom 281 
Wachheit 235 
Wachstumskinetik 209 
Wachstumsretardierung, 
intrauterine 73 


Wachstumsstörung 209 
Wahrnehmung, magische 99 
Wahrnehmungsstörung 151 
Walker-Warburg-Syndrom 
308 
Wasserscheiden-Läsion, 
parasagittale 66 
Weaver-Syndrom 200 
Weiße Substanz 57 
- Störung 184, 386 
Werdnig-Hoffmann-Krankheit 
364 
Wertvorstellungen 33 
West-Syndrom 250, 252, 255 
WHO-Modell der ICF-CY 421 
Wiedemann-Beckwith- 
Syndrom 208 
Wiedererkennungsgedächtnis 
44,119 
Wiener Entwicklungstest 133 
Williams-Beuren-Syndrom 
379, 383 
Willkürbewegung 293 
Wilson, Morbus 267, 321, 330 
Wochenendmigräne 218 
Wolf-Hirschhorn-Syndrom 
255 
Wolfram-Syndrom 268 
Worster-Drought-Syndrom 
393 


1-Wort-Sprache 112, 138, 
142-143 

- aktionale 113 

3-5-Wort-Sätze 139 

2-Wort-Sprache 113, 392 

3-Wort-Sprache 113, 392 

Wortschatzspurt 392 


x 


Xanthomatose, zerebrotendi- 
nöse 386 


Z 


Zeichen 

- der4 250 

- okulodigitales 266 

Zellweger-Syndrom 183, 189, 
270, 282 

Zentralnervensystem 50 

- 0-2 Jahre 78 

- chronisch-entzündlicher 
Prozess, fetaler 62, 66 

- Depression, schwere 76 

- Dysplasie 52 

- Entwicklung 50 

-- Makrostrukturen 57,59 

-- Mikrostrukturen 57, 59, 62 


-- pränatale 50, 52-53, 
59-60 
Entwicklungsstörung 58 
Fehlbildung 354, 376 
Frühgeborenes 61 
funktionelle Läsion 66 
hypoxische Läsion 68 
Zerebralparese 88, 372, 376 
ataktische 308 
dyskinetisch-athetotische 
30 
dyskinetische 76-78 
Früherkennung 77 
infantile 87 
minimale 88 
spastisch-dyskinetische 89 
- infantile 79 
spastische 76-77, 85,87, 
211 
Zeroidlipofuszinose, neuronale 
254, 332, 387 
- infantile 270, 299, 306, 331 
- juvenile 267,270, 331 
Zone, subventrikuläre 54 
Zoster ophthalmicus 346 
Zürcher Neuromotorik-Test 
von Largo 84 
Zwillingsschwangerschaft 63 
Zyklopie 192 
Zysten, porenzephale 65 
Zytomegalie 282 
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